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Caracteristicas epidemiologicas del dermatofibrosarcoma protuberans:
estudio retrospectivo de 10 anos
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RESUMEN

Antecedentes: el dermatofibrosarcoma protuberans representa 1.8 a 6% de todos los sarcomas. En la poblacién mexicana encontramos
pocos estudios sobre este tumor.

Objetivo: determinar las caracteristicas epidemioldgicas del dermatofibrosarcoma protuberans en el Instituto Dermatoldgico de Jalisco
Dr. José Barba Rubio.

Material y métodos: se realizd un estudio retrospectivo del 1 de enero de 1999 al 31 de diciembre de 2008. Se incluyeron todos los
reportes histopatoldgicos con diagnéstico de dermatofibrosarcoma protuberans, se investigaron las variables epidemioldgicas y se utilizd
estadistica descriptiva para el analisis de los datos.

Resultados: durante el periodo de estudio encontramos 22 casos de dermatofibrosarcomas protuberans (2.2 casos por afio). De ellos,
32% correspondia a pacientes masculinos. La edad promedio fue de 40 + 17 afios. El tiempo de evolucion promedio fue de 47 + 53 meses
y la localizacion mas afectada fue el tronco, en 15 pacientes (68%). El diagnostico de dermatofibrosarcoma protuberans se sospeché en
cinco casos (22%).

Conclusion: los resultados de este estudio son semejantes a los publicados en la bibliografia médica, a excepcion del género, que en
nuestro estudio fue mas frecuente en el femenino. Este estudio puede contribuir a mejorar el conocimiento sobre el comportamiento
epidemioldgico del dermatofibrosarcoma protuberans en la poblaciéon mexicana.
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ABSTRACT

Background: The dermatofibrosarcoma protuberans represents 1.8 to 6% of all sarcomas. There are just few studies on this tumor in
Mexican population.

Objective: To determine the epidemiology of dermatofibrosarcoma protuberans at Instituto Dermatoldgico de Jalisco Dr. José Barba Rubio.
Material and methods: We developed a retrospective study from January 1%t 1999 through December 315t 2008 in which all the pathology
positive reports of dermatofibrosarcoma protuberans were included. We researched for their epidemiological variables. The data were
analyzed by descriptive statistics.

Results: Within the study period we found 22 cases of dermatofibrosarcoma protuberans (2.2 cases per year). Of those, 32% were male.
Average age was 40 * 17 years old. The average evolution time was 47 + 53 months and the topography most frequently affected was the
trunk in 15 patients (68%). The diagnosis of dermatofibrosarcoma protuberans was suspected in five cases (22%).

Conclusion: The results of our study are comparable to those published, with the exception of the gender, in our study, the female gender
was predominant. This study contributes to increase the knowledge of the epidemiologic behavior of the dermatofibrosarcoma protuberans
in Mexican population.
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1 dermatofibrosarcoma protuberans es una

neoplasia dérmica de crecimiento lento, malig-

nidad local y origen alin no bien establecido.

Inicialmente se manifiesta como una placa
esclerodermiforme, indurada y asintomatica, cuya fase
de crecimiento es lenta y cuya duracion puede ser de
meses a décadas.!? Una vez que el tumor entra a la fase
de crecimiento rapido, aparecen los nddulos, que dan el
aspecto protuberante, y entonces pueden manifestarse los
sintomas, como dolor e hiperestesias, ademas de que en
10 a 25% de todos los casos puede observarse ulceracion
y sangrado.' El dermatofibrosarcoma protuberans es infre-
cuente y constituye menos de 0.1% de todos los tumores
malignos, y su incidencia se ha calculado en 0.8 a 5 casos
por cada milloén de personas al afio.'** Por ello, son esca-
sos los estudios en los que se ha investigado este tumor;
por tanto, el objetivo de nuestro estudio es determinar las
caracteristicas epidemiologicas del dermatofibrosarcoma
protuberans en el Instituto Dermatologico de Jalisco Dr.
José Barba Rubio.

MATERIAL Y METODOS

Se realizé un estudio lineal, retrospectivo, observacional y
descriptivo del 1 de enero de 1999 al 31 de diciembre de
2008; el estudio fue aprobado por el Comité de Etica e In-
vestigacion del Instituto. Se incluyeron todos los reportes
histopatologicos con diagndstico de dermatofibrosarcoma
protuberans; los reportes correspondian a los pacientes
que acudieron al Instituto Dermatologico de Jalisco Dr.
José Barba Rubio en el periodo de estudio, que contaban
con la laminilla tefiida con hematoxilina-eosina para su
revision y que tenian el bloque de parafina con material
bioldgico suficiente para la realizaciéon de la tincion de
inmunohistoquimica con anticuerpos anti-CD34. Se ex-
cluyeron los reportes con mas de un registro, cuando se
trataba del mismo caso. Las variables de estudio fueron
frecuencia, edad, género, localizacion, tiempo de evolu-
cion y diagnostico clinico de envio.

El procedimiento incluy6 la bisqueda de todos los
reportes histopatolégicos con diagndstico de derma-
tofibrosarcoma protuberans; después se revisaron las
laminillas tefiidas con hematoxilina-eosina para establecer
el diagnostico presuntivo mediante la identificacion de una
neoplasia dérmica, caracterizada por células con nucleos
fusiformes, inmersas en escaso colageno y dispuestas

apretadamente entre si, que configuraban un patréon homo-
géneo que se disponia en fasciculos cortos y que seguia el
patron “en rueda de carreta” o “estoriforme”, con nucleos
grandes con cierta atipia y figuras mitéticas aisladas.'+’
Posteriormente, se realizé la inmunohistoquimica con
CD34 para corroborar el diagndstico.

Se investigaron las variables de estudio en los archivos
del Departamento de Histopatologia o en los expedientes
electronicos. Se utilizd estadistica descriptiva para el
analisis de los datos, se utilizaron los promedios como
medida de tendencia central y la desviacion estandar como
medida de dispersion. Los datos obtenidos se capturaron
y procesaron en un programa de Excel.

RESULTADOS

Durante el periodo de estudio de 10 afios encontramos
34 casos de dermatofibrosarcoma protuberans que se
diagnosticaron mediante tincion de hematoxilina-eosina.
De ellos, 22 casos fueron corroborados con tincion de in-
munohistoquimica positiva al CD34, lo que correspondia
a una frecuencia de dermatofibrosarcoma protuberans de
2.2 casos por afio. De ellos, 7/22 (32%) correspondian a
pacientes masculinos. La edad promedio fue de 40 = 17
afios (limites de 13 a 71 afos) y los grupos de edad mas
afectados fueron los que se encontraban entre 20 y 29
afios y entre 50 y 59 afios, con seis casos (27%) en cada
uno (Figura 1). El tiempo de evolucién promedio fue de
47 = 53 meses (limites de 2 a 240 meses) y la evolucion
que predominé en 14 pacientes (64%) fue de uno a cinco
afios (Figura 2).

La localizacidn clinica mas afectada fue el tronco (en
15 pacientes, 68%), seguido de la cabeza y el cuello,
con cuatro pacientes (18%) [Figura 3]. Los diagndsticos
de envio més frecuentes fueron el dermatofibrosarcoma
protuberans y el quiste, con cinco casos (22%) cada uno
de ellos (Figura 4).

DISCUSION

Desde el punto de vista histopatoldgico, el dermatofi-
brosarcoma protuberans se distingue por la existencia de
células fusiformes, una caracteristica que comparte con
otros tumores, como el fibroma, el fibrosarcoma, el derma-
tofibroma, el fibrohistiocitoma maligno, el fibroxantoma
atipico y el xantoma tuberoso;"** la inmunohistoquimica
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Figura 4. Distribucion por diagnostico clinico de envio.

a través de la inmunorreactividad al CD34 ha permitido
diferenciar al dermatofibrosarcoma protuberans de estos
otros tumores de origen fibrohistiocitario.'>%® Este he-
cho fue corroborado en nuestro estudio al investigar la
frecuencia de esta neoplasia, pues de los 34 tumores que
correspondian a un probable caso, al ser examinados con la
tincidn de hematoxilina-eosina, s6lo en 65% se corrobord
el diagnostico con la inmunohistoquimica. Esto es, sin
duda, de gran importancia, no s6lo porque esta herramienta
ayuda a establecer el diagndstico correcto, sino porque el
abordaje terapéutico y el pronostico dependeran del tipo de
tumor que se trate, de ahi que consideramos imperante que
todos los tumores con diagnostico clinico e histopatologico
sugestivo de esta entidad sean sometidos a la tincién con
anticuerpos anti-CD34, para su corroboracion.

En cuanto al género, en nuestra serie encontramos que
el género femenino predomind en 68% de los casos, en
contraste con algunos reportes de la bibliografia médica,
en los que el dermatofibrosarcoma protuberans es mas
comun en el género masculino.'>’ Respecto a la edad, el
mayor nimero de casos se produjo en los grupos etarios de

1 (5%) 1(5%)

20 a 29 afios y de 50 a 59 afios de edad, lo que corrobora
lo descrito en la bibliografia médica respecto a que este
tumor es mas frecuente en adultos jovenes entre 20 y 50
afios de edad,”!? aunque existen reportes de su presentacion
al nacimiento o durante la infancia.'” Nuestro paciente
mas joven tenia 13 afios de edad.

La topografia clinica mas afectada fue el tronco en 68%
de los casos, frecuencia ligeramente mayor a la reportada
(50-60%) en la bibliografia.'* En nuestra serie el segundo
sitio de localizacion, en 18% de los casos, fue la cabeza y
el cuello, lo que es diferente a lo mencionado en la biblio-
grafia médica, en la que el segundo sitio mas afectado, en
20 a30% de los casos, son las extremidades superiores, '
cuya frecuencia en nuestra serie fue de apenas 9%.

En cuanto al tiempo de evolucion, en 64% de los casos
fue entre uno y cinco afios; sin embargo, encontramos que
el intervalo era muy amplio, ya que variaba desde dos
meses hasta 20 afios. Esto es similar a lo reportado en la
bibliografia médica, en la que el tiempo de evolucion varia
de unos cuantos meses hasta 10 afios, 1o que confirma que
el crecimiento de este tumor es lento.'**°
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Cuadro 1. Principales caracteristicas epidemiolégicas del dermatofibrosarcoma protuberans en diferentes estudios

Variable Estudio actual (n = 22) Bowne y col.* (n = 159) Snow y col.”’ (n = 29) Crioscione y col.® (n = 2,885)
Pais México Estados Unidos Estados Unidos Estados Unidos
Periodo de estudio (afios) 10 48 5 30

Masculino (%) 32 55 45 56

Femenino (%) 68 45 55 44

Edad promedio (afios) 41 38.5 7.8 40
Localizacion (%) Tronco (68) Extremidades (47) Cabeza (41) Tronco (42)
Evolucién promedio (meses) 47 Dato no disponible 24 Dato no disponible

Notese que las dos series de mayor tamafo no incluyen el dato del tiempo de evolucion.

Referente a los diagnoésticos clinicos de envio, la certeza 3. Mendenhall W, Zlotecki R, Scarborough M. Dermatofibrosar-
coma protuberans. Cancer 2004;101:2503-2508.

diagnoéstica fue de 22%. Los diagnosticos fueron: quiste
& ° & q ’ 4. Bowne WB, Antonescu CR, Leung DH, Katz SC, et al. Der-

fibrolipoma y dermatofibroma. En las series publicadas que matofibrosarcoma protuberans. Cancer 2000;88:2711-2720.
revisamos los diagnoésticos de envio no fueron contabili- 5. Haycox C, Odland P, Olbricht S, Piepkorn M. Immunohisto-
zados detalladamente, pero los mayormente mencionados chemical characterization of dermatofibrosarcoma protuberans
. . . . with practical application for diagnosis and treatment. J Am
incluyen al dermatofibroma, la cicatriz queloide, el neu- Acad Dermatol 1997:37:438-444.
rofibroma, el fibrolipoma y el carcinoma basocelular.!#%10 6. Elder D, Elenitsas R, Johnson B, Murphy G, Xu G. Tumors
En el Cuadro 1 podemos observar y comparar algunas of fibrous tissue involving the skin. In: Elder D, Elenitsas R,
de 1 e . Johnson B, Murphy G, Xu G, editors. Lever’s histopathology of
e las caracteristicas de este estudio con las de otros

) ) T . o the skin. 10" ed. Philadelphia: Lippincott Williams and Wilkins,
estudios publicados en la bibliografia médica. Los resul- 2008:969-1005.

tados de esta investigacion pueden ayudar a mejorar el 7. Maire G, Fraitag S, Galmiche L, Keslair F, et al. A clinical,

conocimiento sobre el comportamiento epidemioldgico histologic, and molecular study of 9 cases of congenital derma-
p p & tofibrosarcoma protuberans. Arch Dermatol 2007;143:203-210.

del dermatofibrosarcoma protuberans en México. 8. Natkunam Y, Rouse R, Zhu S, Ficher C, et al. Immunoblot

analysis of CD34 expression in histologically diverse neo-
plasms. Am J Pathol 2000;156:21-27.
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