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1. INTRODUCTION

A T'heure actuelle, la dermoscopie fait partie intégrante de l'examen clinique mené par le
dermatologue en améliorant les performances diagnostiques par rapport a I'ceil nu 1. Elle permet
de visualiser de facon non invasive les structures cutanées jusqu’au derme réticulaire en
supprimant le reflet de la couche cornée. La description des différentes tumeurs cutanées en
dermoscopie a permis de démontrer I'intérét diagnostique de la dermoscopie pour les lésions
pigmentées initialement et plus récemment pour les lésions non pigmentées 2. De récentes
études ont établi la trés large utilisation de la dermoscopie en France aussi bien par les
dermatologues hospitaliers 3 que libéraux 4. Cependant, certaines tumeurs rares n’ont pas encore
été décrites en dermoscopie, notamment le dermatofibrosarcome protubérant, ou tumeur de
darier-ferrand, qui est fréquemment l'objet d'importants retards diagnostiques. En effet, son
aspect clinique est peu spécifique initialement. La dermoscopie apparait dés lors comme un

moyen particulierement intéressant pour tenter d’améliorer le délai diagnostique.

BERNARD
(CC BY-NC-ND 2.0)



2. LE DERMATOFIBROSARCOME PROTUBERANT

Le dermatofibrosarcome protubérant est un sarcome cutané de bas grade. Son évolution est
lente et locale et son pronostic vital excellent. Il a été décrit initialement en 1924 par Darier et
Ferrand comme « un dermatofibrome progressif et récidivant », soulignant d’emblée sa tendance
a la récidive locale. Puis, il a été décrit en détail histologiquement par Taylor et Helwig en 1962 5.
Sa rareté et son aspect clinique initial peu spécifique sont a l'origine d’'un important retard
diagnostique essentiellement préjudiciable sur le plan fonctionnel et esthétique.

Les recommandations suivantes pour le diagnostic et le traitement du dermatofibrosarcome
protubérant sont issues d’'un consensus européen d’experts qui a eu lieu en avril 2013, sous
I'égide de I'European Dermatology Forum (EDF), de I'European Association of Dermato-
Oncology (EADO) et de I'European Organization for Research and Treatment of Cancer (EORTC)

et basé sur les recommandations américaines ¢ et allemandes 7.

2.1 Epidémiologie
L’incidence du dermatofibrosarcome protubérant est estimée entre 0,8 a 5 cas pour 1 million de
personnes par ané, ce qui représente 0,1 a 1% de 'ensemble des tumeurs cutanées malignes °. Il
survient essentiellement chez des patients de 20 a 50 ans méme s‘il est exceptionnellement
décrit chez des enfants (voire congénital) ou des personnes agées. Il est aussi fréquent chez
I’homme que chez la femme. L’incidence tend a augmenter dans les registres épidémiologiques,
mais il semble que cela soit dii a un diagnostic plus performant par les anatomopathologistes

depuis I'avénement des techniques de biologie moléculaire.

2.2 Clinique

Cliniquement, le dermatofibrosarcome protubérant évolue de fagon indolente pendant plusieurs
mois et souvent années: d'une simple infiltration dermique a une large plaque indurée.
L’épiderme apparait légerement jaune-brun puis comporte des nodules fermes, irréguliers, clairs
a rougeatres ou bruns, avec parfois des télangiectasies visibles. Plus rarement, on retrouve une
plaque violacée, atrophique, sans nodule, ressemblant a une morphée.

Les modifications cliniques récentes et rapides sont évocatrices d'une transformation
fibrosarcomateuse.

Il peut étre cliniquement confondu avec une cicatrice hypertrophique, ou un dermatofibrome.

Les localisations les plus fréquentes du dermatofibrosarcome protubérant sont : le tronc (43%),

3
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suivi par les membres supérieurs (22%), inférieurs (19%), 1a téte et le cou (16%) 1°.

2.3 Diagnostic

La biopsie cutanée confirme le diagnostic histologiquement.

L’examen histologique retrouve une prolifération essentiellement dermique, mal limitée de
cellules fusiformes, monomorphes . Les cellules tumorales prennent une disposition en rayons
de roue. Elles ont des noyaux allongés avec peu de cytoplasme. Les mitoses sont rares.
L’infiltration tumorale est asymétrique, en doigts de gants disposés horizontalement dans la
peau puis les tissus sous-jacents. L'infiltrat inflammatoire associé est tres peu marqué.

Il existe une variante pigmentée, la tumeur de Bednar 11, dans laquelle on note la présence de
quelques mélanocytes disséminés dans la tumeur avec des cellules tumorales chargées en
mélanine. Une forme myxoide peut étre retrouvée 12. Il est également décrit une variante chez

I'enfant : le fibroblastome a cellules géantes 13.

Il existe plusieurs diagnostics différentiels histologiques éliminés si besoin par
I'immunohistochimie associée a la biologie moléculaire :

- T'histiocytofibrome bénin, essentiellement en cas de biopsie superficielle de la tumeur.
Mais le dermatofibrosarcome protubérant est plus uniforme, constitué de cellules plus
petites avec peu de cellules inflammatoires ou géantes associées ;

- le neurofibrome diffus : n’a pas d’architecture "en rayons de roue", la PS100 est positive.
Le CD34 n’est pas discriminant car il peut étre positif dans les deux types de tumeurs.

- la forme myxoide peut étre confondue avec un liposarcome myxoide, mais le
dermatofibrosarcome protubérant est plus superficiel, ne comporte pas de lipoblastes, et

est CD34+.

Dans les dermatofibrosarcomes protubérants, I'immunohistochimie retrouve une positivité
caractéristique pour le CD34 14 (obligatoire pour confirmer le diagnostic histologique). La PS100

est négative ainsi que le CD31 (marqueur des cellules endothéliales).

La cytogénétique montre dans plus de 90% des cas une translocation t(17;22), aboutissant a la
fusion des genes COL1Alet PDGFB 15. La protéine issue du transcrit de fusion COL1A1-PDGFB a
la capacité de se fixer sur le récepteur du PDGFB et se comporte comme un facteur de croissance

des cellules tumorales.
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Dans environ 15% des cas, on trouve des zones de transformation en fibrosarcome au sein du
dermatofibrosarcome protubérant. On observe alors une transition plus ou moins brutale avec
une population de cellules tumorales beaucoup plus atypiques et de nombreuses mitoses. Le
marquage CD34 disparait souvent dans ces zones. Les cellules tumorales peuvent conserver ou
non la translocation chromosomique caractéristiques t (17 ; 22). Le taux de récidive locale et de
métastases a distance est alors significativement plus élevé; avec une association des deux
phénomenes 16 17,

La présence ou 'absence de ces zones de transformation en fibrosarcome doit étre indiquée dans

le compte-rendu histologique, aprés confirmation immunohistochimique.

[l n'y a pas d’indication a réaliser un bilan d'imagerie complémentaire de routine au cours de la
forme non transformée de dermatofibrosarcome protubérant, puisque I’'évolution est locale. une
IRM peut cependant étre utile dans le temps pré-chirurgical, pour les tumeurs évoluées, afin
d’évaluer I'extension locale. Comme la plupart des tumeurs des tissus mous, le
dermatofibrosarcome protubérant apparait en hyposignal T1 et hyper signal T2.

En cas de suspicion clinique de métastase, de récidive locale ou de criteres histologiques de
transformation sarcomateuse, il est recommandé de réaliser une échographie ganglionnaire de

'aire de drainage et abdominopelvienne associée a un scanner thoracique.

2.4 Prise en charge thérapeutique

Le traitement le plus efficace du dermatofibrosarcome protubérant reste I'exérése chirurgicale
18 Tout I'enjeu de cette chirurgie est d’obtenir une exérese compléte en limitant les marges
chirurgicales. Celles ci doivent cependant étre larges latéralement et en profondeur, du fait du
caracteére particulierement infiltrant de la tumeur.

Les recommandations sont d’obtenir des marges de 3 cm emportant le fascia en profondeur,
avec une chirurgie conventionnelle. Mais en dépit de ces larges marges, 20% des exéreses
rendues comme «complétes» récidivent... Cela s’explique par le caractere infiltrant tres
asymétrique et hétérogene en périphérie de la tumeur, et 'examen tres partiel (1%) des marges

en coupes sériées perpendiculaires a l'incision chirurgicale.
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La chirurgie micrographique de Mohs, de préférence en 2 temps (Slow Mohs), a désormais
largement démontré son intérét pour réduire efficacement cette marge a 10mm, tout en
réduisant voire supprimant le risque de récidive locale 1°.

Cette technique chirurgicale permet 'examen histologique tridimensionnel de la totalité des
marges, réduisant le risque de récidive de 13% a pratiquement 0%. En cas de résidu tumoral au
contact d’'une marge, il est recommandé d’effectuer une reprise chirurgicale selon le méme
procédé de chirurgie micrographique, cela jusqu’a obtenir la totalité des marges de résection en

tissu sain.

Le mésilate d’'imatinib (commercialisé sous le nom de Glivec) est un traitement initialement
utilisé en hématologie (par exemple dans les leucémies myéloides chroniques avec chromosome
Philadelphie) ou les tumeurs stromales gastro-intestinales. I est indiqué pour les
dermatofibrosarcome protubérant initialement inopérables ou les récidives de
dermatofibrosarcome protubérant inopérables ou métastatiques 2°. Il est parfois utilisé a visée
néoadjuvante afin de réduire la masse tumorale pour rendre opérable une tumeur qui ne I'est
pas ou difficilement initialement. L’intérét de cette indication n’a cependant pas encore été
démontré par un essai clinique bien mené.

Les réponses cliniques au mésilate d’'imatinib sont observées chez environ 50% des patients

avec des résistances qui peuvent étre initiales ou secondaires.

La radiothérapie n’a pas d’indication standardisée, bien qu’elle soit parfois utilisée pour les

tumeurs inopérables 21,

En cas de transformation fibrosarcomateuse, une décision thérapeutique en réunion de
concertation pluridisciplinaire spécialisée pour les sarcomes est recommandée. Le traitement
de premiere intention reste l'excision chirurgicale complete avec examen histologique
tridimensionnel des marges ou large excision avec marges de 3 cm. Si cette chirurgie n’est pas
réalisable, la radiothérapie adjuvante est proposée. La recherche en biologie moléculaire de la
translocation t (17; 22) est indispensable afin de proposer l'utilisation de l'imatinib, en
néoadjuvant ou a visée palliative, bien que les rémissions observées soient en général de courte

durée.
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2.5 Pronostic et évolution, suivi

Il n’existe pas de classification standardisée du stade du dermatofibrosarcome protubérant.

Le suivi recommandé est purement clinique, et doit étre trés prolongé, tous les 6 mois pendant 5
ans puis annuellement au moins encore 5 ans. Le délai de récidive est de quelques années, en
moyenne 2 ans °. Le taux de survie globale a 5 ans est de 99%.

Les données concernant la fréquence des récidives locales sont tres variables dans la littérature :
de 10 a 60%, avec globalement une nette diminution dans les études les plus récentes, en
rapport avec l'utilisation de la chirurgie micrographique 22 23, Les métastases ganglionnaires et a
distance sont trés rares dans les derniéres séries rapportées de patients traités avec les
méthodes chirurgicales modernes (auparavant leur incidence était relatée dans environ 5% des
cas). Mais lorsqu’elles existent, elles sont associées a un pronostic tres défavorable avec une

survie inférieure a 2 ans.
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3.ETUDE : MATERIELS ET METHODES

3.1 Plan de I'étude
Notre étude d’observation a été réalisée sur une série de 15 cas consécutifs non sélectionnés
diagnostiqués dans 2 centres (Lyon, France et Naples, Italie) de juin 2008 a décembre 2012.
L’approbation d’'un comité d’éthique n’a pas été nécessaire puisqu’il s’agit d’'une étude purement

observationnelle.

3.2 Patients
Chez tous les patients, les informations sur le sexe et 'age au moment du diagnostic ont été
recueillies. L’examen clinique a été suivi d'un examen dermoscopique de la lésion. Nous avons
relevé la description clinique et réalisé des photographies de chaque lésion, apres recueil du
consentement de chaque patient (appareil photographique Canon EOS 350D avec un objectif
Canon 60 mm EF-S et un flash Canon MT-24Ex ; Canon, Tokyo, Japon). Chez tous les patients, une
biopsie a été effectuée avant excision chirurgicale large. Le diagnostic histologique a été

confirmé pour chaque cas.

3.3 Analyse dermoscopique

Toutes les lésions ont été photographiées in vivo avec un appareil photographique relié a un
dermoscope a immersion. Nous avons utilisé une solution antiseptique gélifiée incolore
(PURELL; GOJO, Lille, France) pour I'immersion. Les photographies ont été prises avec un
appareil photographique dermoscopique en lumiére polarisée (DermLite FOTO ; 3Gen, San Juan
Capistrano, CA, U.S.A).

Tous les cas dermoscopiques ont été réexaminés collectivement par 3 dermoscopistes
expérimentés (Jessica Bernard, Nicolas Poulalhon et Luc Thomas). Cette premiere étape a permis
d’identifier 6 criteres dermoscopiques consensuels : (i) des vaisseaux, ultérieurement classés en
terme de forme (arborescent 24, linéaire, non spécifique) et de netteté (flous ou nets) 24; (ii) un
fin réseau pigmenté ; (iii) des aires brunes sans structure; (iv) des stries blanches brillantes
(aussi nommées structures cristallines ou chrysalis) 2°; (v) un fond rosé, défini par Bories et al.
26 comme une coloration sans structure du fond contrastant avec la peau alentour; et (vi) des
aires sans structure hypo ou dépigmentées. Dans un deuxieme temps, tous les cas ont été revus

par Jessica Bernard, Nicolas Poulalhon, Stéphane Dalle, Sébastien Debarbieux, Daniella Zaharia
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(voir les remerciements) et Luc Thomas séparément. Finalement, seuls les critéres retrouvés par

tous les médecins pour un patient donné ont été retenus.

3.4 Analyse des données
En raison de la rareté du dermatofibrosarcome protubérant, dont les signes dermoscopiques
n‘ont jamais été décrits auparavant, nous avons réalisé une étude purement descriptive. Les
criteres cliniques et dermoscopiques ont été cotés de facon dichotomique (oui: présent, non:

absent). La présence de n'importe quel type de vaisseau a été comptabilisée comme un signe.
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4. RESULTATS

4.1 Données cliniques et histologiques
Les données démographiques, cliniques et histologiques sont résumées dans le tableau 1. Nous
avons inclus dans notre étude 10 femmes (67%) et 5 hommes (33%), avec une moyenne d’age
de 46 ans (de 28 a 64 ans). Quatorze patients (93%) étaient de peau blanche et une patiente de
peau noire (Tumeur de Bednar). La lésion était localisée sur le tronc dans 12 cas (80%) et les
membres supérieurs dans 3 cas (20%). 2 cas étaient des récidives locales (13%), tandis que les
13 autres patients avaient des lésions primitives. L’analyse anatomopathologique a retrouvé des

aires de transformation en fibroscarcome dans 3 cas (20%).

4.2 Données dermoscopiques

Les résultats sont résumés dans le tableau 2 et illustrés par la figure 1. Parmi les 6 critéres
dermoscopiques prédéfinis, le réseau pigmenté était le plus fréquemment retrouvé (87% des
lésions), suivi des vaisseaux (80%), des aires brun claire sans structure (73%), des stries
blanches brillantes et de la coloration rosée du fond (67%), et des aires sans structures hypo ou
dépigmentées (60%). La médiane était de 4 signes dermoscopiques par lésion. Tous les
dermatofibrosarcomes protubérants avaient au moins 2 signes dermoscopiques, 87% en avaient
au moins 3 et 33% des lésions comportaient les 6 signes dermoscopiques. En particulier la
médiane du nombre de signes dermoscopiques était aussi de 4 dans le sous-groupe de patients
dont la 1ésion mesurait moins de 20 mm de diametre (les 5 patients de ce sous-groupe avaient au
moins 3 criteres et 'un deux présentait les 6 criteres).

Parmi les lésions comportant des vaisseaux, (12/15), toutes avaient des vaisseaux flous et la
moitié a la fois des vaisseaux flous et nets. Les vaisseaux arborescents étaient largement
prédominants (92%) et isolés, excepté dans un cas.

Nous n’avons pas été en mesure d’identifier des différences dans les patrons dermoscopiques
des lésions primitives ou récidivantes, de la méme fagon que nous n’avons pas retrouvé de signe
particulier dans les 1ésions présentant des zones de transformation en fibrosarcome. Le cas sur

peau noire (tumeur de Bednar) présentait les 6 criteres dermoscopiques décrits.
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Figure 1: Photographies cliniques (encart) et dermoscopiques des patients 4 (A) et 9 (B). Les
critéres dermoscopiques sont indiqués par : des fleches en pointillés blancs : réseau pigmenté ;
fleche blanche pleine : fond rosé ; fleche pointillée noire : vaisseaux flous arborescents ; fleche
noire pleine : vaisseaux arborescents nets; fleche pointillée jaune : stries blanches brillantes ;
fleche jaune pleine: aires dépigmentées sans structures; astérisque: aires brunes sans
structures. Les six criteres dermoscopiques étaient présents chez le patient 9, qui présentait

également une petite zone brun-noire sans structure (a c6té de I'astérisque du haut).
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5. DISCUSSION

L’absence de criteres cliniques spécifiques du dermatofibrosarcome protubérant est souvent la
cause d’'un retard diagnostique et parfois d'une aggravation du pronostic du patient. sur la base
des preuves établies de l'utilité de la dermoscopie pour le diagnostic des lésions tumorales
cutanées pigmentées ou non 21, et sur l'utilisation courante par les dermatologues libéraux de cet
outil diagnostic non invasif 3 4, nous avons voulu identifier les signes dermoscopiques retrouvés
chez des patients non sélectionnées atteints de dermatofibrosarcome protubérant prouvés
histologiquement. a notre connaissance, il n’y avait pas, lors de la soumission de notre étude
pour publication, de donnée publiée sur la dermoscopie du dermatofibrosarcome protubérant,
et par conséquent nous n’avons pas pu comparer nos données a celles de patients similaires. en
revanche, un article a plus récemment décrit 4 nouveaux cas de dermatofibrosarcomes
protubérants en dermoscopie 27. Nous discuterons les criteres retrouvés dans ces cas. Par
ailleurs, les six critéeres dermoscopiques décrits dans notre étude sont déja considérés comme
définis et consensuels puisqu’ils ont déja été décrits dans d’autres situations cliniques; ils
représentent des diagnostics différentiels possibles du dermatofibrosarcome protubérant. Il
aurait été intéressant d’établir la corrélation anatomoclinique des signes dermoscopiques
retrouvés dans nos cas. Cependant le nombre limité de patients inclus dans cette étude ne nous
permettait pas de réaliser ce travail supplémentaire avec rigueur. En revanche, les corrélations
anatomocliniques déja connues pour les signes dermoscopiques retrouvés chez nos patients

atteints de dermatofibrosarcome protubérant vont étre mentionnées ci-dessous.

Le réseau pigmenté est un critére majeur du diagnostic des 1ésions mélanocytaires bénignes ou
malignes, mais est aussi observé dans quelques autres pathologies, y compris le dermatofibrome
28, Au vu de nos résultats, le dermatofibrosarcome protubérant devrait étre considéré comme
une autre exception a la premiere étape de I'algorithme mélanocytaire/non mélanocytaire 2°.
Chez nos patients, le réseau observé était fin, régulier, comme dans les naevus 2° ou le
dermatofibrome. Nous n’avons pas relevé de répartition spécifique de ce réseau, contrairement a

celui du dermatofibrome, décrit typiquement (mais pas toujours), en périphérie 28,

Les structures vasculaires étaient fréquemment observées dans les lésions de nos patients

(80%). Grace a une meilleure connaissance des patrons vasculaires, 'usage de la dermoscopie a
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récemment été étendu au diagnostic différentiel des 1ésions tumorales non pigmentées 3° telles
que le mélanome achromique3!l, le carcinome basocellulaire 32, la maladie de Bowen 33,
I'acanthome a cellules claires 34, et plus récemment, la maladie de Kaposi 3> et les pathologies
lymphoprolifératives 36, Chez nos patients, le patron vasculaire était pratiquement uniquement
constitué de vaisseaux arborescents. De tels vaisseaux, quand ils sont bien nets a I'examen
dermoscopique, sont hautement évocateurs d'un carcinome basocellulaire 32. Chez nos patients
atteints de dermatofibrosarcome protubérant, les vaisseaux arborescents représentaient de loin
le critere vasculaire le plus fréquent, mais contrairement au carcinome basocellulaire, aucun de
nos cas de dermatofibrosarcome protubérant ne comportait de vaisseaux arborescents nets
seuls ou prédominants. En revanche, nous retrouvions soit des vaisseaux flous isolés, soit
I'association de vaisseaux arborescents flous et nets. La distinction des vaisseaux du
dermatofibrosarcome protubérant avec ceux d’'une peau soumise a une photo exposition
chronique pourrait également étre difficile. En effet, dans cette derniére situation, I'examen
dermoscopique montre des structures régulieres, roses, ramifiées, du fait de la visibilité accrue
du plexus dermique superficiel 37. Cette présentation est assez similaire a celle des vaisseaux
flous, arborescents constatés dans la plupart de nos cas de dermatofibrosarcome protubérant.
Cependant il est essentiel de comparer ces structures vasculaires a celles de la peau
environnante, et de ne considérer ces vaisseaux flous arborescents comme présents que s’ils
sont absents ou moins visibles sur la peau environnante qu’en regard de la tumeur. Néanmoins,
nous pensons que ce critere seul est peu spécifique. En revanche, nous émettons I’hypothese que
ce patron vasculaire particulier, associant vaisseaux arborescents flous et nets pourrait étre une
clé du diagnostic dermoscopique du dermatofibrosarcome protubérant.

Des aires brunes sans structures ont été fréquemment observées dans notre population, mais
elles manquent de spécificité, puisqu’elles sont décrites dans des lésions aussi fréquentes que les
naevus 38 ou les lentigo 3°.

Les stries blanches brillantes sont principalement décrites dans les tumeurs cutanées riches en
collagene telles que le carcinome basocellulaire, le mélanome ou le dermatofibrome 25 40, De
nouveau, ce critere n'est pas suffisamment spécifique pour porter le diagnostic de
dermatofibrosarcome protubérant mais notre résultat s’accorde avec la recommandation de
Salerni et al.2> de biopsier toute 1ésion de diagnostic incertain comportant des stries blanches

brillantes.
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Le fond rosé, relevé dans 2/3 des lésions analysées, a été initialement décrit par Bories et al. 26
dans le mélanome completement régressif. Ainsi, ce dernier doit étre considéré comme un
diagnostic différentiel du dermatofibrosarcome protubérant 2°.

Enfin, des aires sans structures hypo ou dépigmentées étaient retrouvées dans 60% des
dermatofibrosarcome protubérant, le plus souvent au sein des zones cliniquement nodulaires
composant les tumeurs. Nous émettons ’hypothese que les aires dépigmentées sans structure
correspondent a de la fibrose, tel que cela a été décrit dans le dermatofibrome 4! ou certains
mélanomes 26, en I'absence d’autre argument pour une régression histologique (par ex. la
granulation grisatre en «grains de poivre »).

Au dela de la valeur diagnostique potentielle de chaque critere dermoscopique, il est intéressant
de noter le nombre remarquablement élevé de critéres dermoscopiques par lésion, avec une
médiane de 4. Habituellement, un patron aussi multi composé est fortement évocateur de lésion
maligne telle que le mélanome invasif 22 42, Ce dernier devrait ainsi étre considéré comme un
diagnostic différentiel du dermatofibrosarcome protubérant d'un point de vue dermoscopique,
surtout quand le patron dermoscopique inclut d’autres criteres classiques des lésions
mélanocytaires tels que le réseau pigmenté (Fig 1). Notamment, la coexistence d’une
pigmentation réticulée et de vaisseaux arborescents flous et/ou nets était observée dans 67%
des lésions. Bien qu’'on ne puisse l'affirmer formellement sur la seule base de notre étude,
'association de ces 2 critéres pourrait étre plus évocatrice de dermatofibrosarcome protubérant
que d’autres tumeurs cutanées plus fréquentes mentionnées ci-dessus, parmi lesquelles le
carcinome basocellulaire (principalement des vaisseaux arborescents, sans patron réticulé) 24, le
mélanome ou le dermatofibrome (dans lequel les vaisseaux arborescents sont inhabituels)?28.
Concernant les caractéristiques cliniques de nos patients, nous avons relevé que les 2 cas de
dermatofibrosarcomes protubérants récidivants présentaient les six critéres dermoscopiques
prédéfinis, alors que le nombre médian de criteres était de 4 (sans signification statistique).

Par ailleurs, un seul cas de dermatofibrosarcome protubérant sur peau noire a été inclus dans
notre étude. Ses caractéristiques cliniques et histologiques étaient similaires aux 14 autres cas,
ce qui est cohérent avec les données de la littérature 1. De la méme facon, les 6 criteres
dermoscopiques étaient présents dans notre cas de tumeur de Bednar, ce qui suggére que nos
criteres pourraient étre utilisables quel que soit le phototype. Enfin, le fait que les cinq lésions de
moins de 20mm de diametre comportaient au moins 3 critéres dermoscopiques montre que les

criteres restent pertinents méme pour les tumeurs de petite taille. Cependant, sur la seule base
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de notre étude, la supériorité de la dermoscopie par rapport au seul examen clinique pour le
diagnostic précoce de la dermatofibrosarcome protubérant ne peut étre affirmée.

Il est intéressant de comparer notre étude a un article publié récemment sous forme de 4 cas
cliniques et décrivant I'aspect dermoscopique du dermatofibrosarcome protubérant. Dans cette
série, Avilés-Izquierdo et al. retrouvent des critéres tres similaires a ceux de notre étude, bien
qu’ils soient moins détaillés. Ils retrouvent dans tous les cas le fin réseau pigmenté sans
répartition spécifique. Ils proposent comme nous I'avons fait d'inclure le dermatofibrosarcome
protubérant comme une exception supplémentaire a l'algorithme des Ilésions
mélanocytaires/non mélanocytaires. Le critere prédominant pour les auteurs est la présence de
vaisseaux irréguliers en périphérie de la tumeur et qu’ils décrivent en « maille de filet ». Nous
avons également souligné l'intérét du patron vasculaire, sans toutefois documenter la
distribution périphérique de ces vaisseaux. Le troisiéme critere retrouvé est un fond rouge
laiteux correspondant au fond rosé que nous avons noté. Enfin, Avilés-Izquierdo et al. observent
comme nous des structures blanches linéaires (que nous décrivons comme des stries blanches
brillantes) ; en revanche, la corrélation anatomoclinique proposée est différente car pour ces
auteurs il s’agirait de la visibilité des faisceaux de cellules qui s’entrecroisent dans le derme alors
que pour nous ce sont les trousseaux de collagéne.

Ce travail comporte plusieurs limites et sources de biais. En raison du relatif faible effectif de
notre série, la fréquence de chaque critere dermoscopique ne peut pas étre déterminée
précisément et 'existence de signes supplémentaires rares ne peut pas étre éliminée. cependant,
une série de 15 cas de dermatofibrosarcome protubérant (dont 13 issus d’un seul service de
dermatologie) collectés sur une période de 4 ans est significative au vu de la faible incidence de
la tumeur. Plus généralement, notre étude n’a pas été prévue pour analyser la sensibilité et
spécificité de chaque signe ou patron dermoscopique pour le diagnostic de dermatofibrosarcome
protubérant. De plus, la sémiologie a été définie par un groupe de dermoscopistes expérimentés,
ce qui pose la question de la faisabilité et de la reproductibilité de nos résultats en pratique
réelle. Cependant, les six criteres ont déja été décrits dans d’autres lésions cutanées et sont ainsi
bien reconnaissables par les dermoscopistes. Enfin, seuls les criteres dermoscopiques reconnus
par 'ensemble des médecins pour un patient donné ont été pris en compte, afin de rendre
I'analyse la plus consensuelle possible. Malgré ces précautions, l'implication de certains
investigateurs (Jessica Bernard, Nicolas Poulalhon et Luc Thomas) dans les deux étapes de

I'analyse (définir les critéres dermoscopiques, puis établir la présence ou l'absence de ces
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critéres dans chaque lésion) pourrait créer un autre biais méthodologique, si ces auteurs avaient
influencé le jugement des autres dermoscopistes. Cependant, tous les dermoscopistes impliqués
dans la seconde étape de I'analyse ont revu les cas séparément. Ainsi, aucun n’était informé de
I’évaluation de ses collegues, jusqu’a la discussion finale de chaque cas, afin d’assurer
I'indépendance de chaque investigateur et la fiabilité du consensus établi pour notre étude.

Finalement, nous devons prévenir le lecteur que certains signes dépendent de la technique
utilisée (polarisation ou immersion): les structures blanches brillantes ne sont pas vues en
dermoscopie par immersion seule 23, et les patrons vasculaires sont influencés par la pression

appliquée sur la peau avec le dermoscope.
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6. CONCLUSION

THESE SOUTENUE PAR JESSICA BERNARD

CONCLUSIONS

En conclusion, nous avons caractérisé pour la premiere fois la présentation dermoscopique du
dermatofibrosarcome protubérant. Malgré le manque de spécificité des critéres
dermoscopiques eux-mémes, nous avons individualisé plusieurs patrons d’intérét potentiel
pour aider a évoquer le diagnostic de dermatofibrosarcome protubérant et inciter a réaliser
une biopsie, parmi lesquels : un patron vasculaire particulier (vaisseaux arborescents flous et
nets, ou uniquement flous), fréquemment associé a un fin réseau pigmenté. Depuis la
publication de notre étude, une série rétrospective de 4 cas de dermatofibrosarcome
protubérant a retrouvé des résultats superposables. D’autres études sont nécessaires pour
établir la réelle contribution de la dermoscopie dans la démarche diagnostique du

dermatofibrosarcome protubérant.
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Background Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a rare malignant cutaneous
tumour of which diagnosis is often delayed because of the lack of early clinical clues.
Objectives To describe the main dermoscopic features of DFSP.

Methods We performed dermoscopic examination in 15 unselected, consecutive
cases of biopsy-proven DEFSP. Firstly, six dermoscopic features were identified
collegially, then all cases were reviewed separately by six experienced dermosco-
pists. In a given lesion, features recognized only by all dermoscopists were taken
into account.

Results The median number of dermoscopic features was four per lesion. The fol-
lowing dermoscopic features were found: delicate pigmented network (87%),
vessels (80%), structureless light brown areas (73%), shiny white streaks (67%),
pink background coloration (67%) and structureless hypo- or depigmented areas
(60%). When detected, vessels were of arborizing type in 11 of 12 cases, and
presented as either unfocused only, or both unfocused and focused.

Conclusions This first study of the dermoscopic spectrum of DFSP identifies six
dermoscopic features (often associated in a multicomponent pattern) and a pecu-
liar vascular pattern. Whether dermoscopy can help to identify suspected DFSP
remains to be established by further studies.

What’s already known about this topic?

e Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) is a rare cutaneous malignancy in which
low clinical specificity often leads to delay in diagnosis. To date, the dermoscopic
presentation of DFSP has not been addressed.

What does this study add?

e This preliminary work identifies six dermoscopic features frequently encountered
in DFSP, and raises the question of the potential of dermoscopy for the diagnosis
of this condition.

Dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP), also known as der-
matofibrosarcoma of Darier and Ferrand, is a soft-tissue neo-
plasm of intermediate to low-grade malignancy, which
accounts for 0-1-1% of all cutaneous malignant tumours."
Diagnosis is often delayed, because of the rarity and slow pro-
gression of this condition and the lack of early clinical clues.
In the later stages, DFSP usually presents as a large, indurated
plaque composed of firm, irregular, flesh to reddish-brown
nodules, with apparent telangiectasia in some cases. Less
frequently, a morphoea-like, atrophic, violaceous plaque with-
out nodularity is found. A confirmative biopsy sample must

© 2013 The Authors
BJD © 2013 British Association of Dermatologists

be obtained prior to any treatment. Histological findings,
more characteristic in the nodular type, consist of dense infil-
trates of slender, tumoral cells with nuclear atypia, forming
typically a storiform pattern, or a cartwheel pattern.” Positive
CD34 immunostaining is essential for differential diagnosis.®
Because of the high rate of local relapse, patients with DFSP
must be treated with wide local excision whenever possiblef'
In patients with unresectable and/or relapsing DFSP, the tyro-
sine kinase inhibitor imatinib may be used to target the
tumoral collagen 1o1/platelet-derived growth factor-B fusion
protein.5
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Dermoscopy is a noninvasive technique commonly used to
optimize the diagnosis of a variety of cutaneous pigmented or
nonpigmented tumours.® To our knowledge, no published
data are currently available regarding dermoscopic findings in
DFSP. A new diagnostic tool for the diagnosis of DFSP would
be useful, given the low specificity of physical examination
alone, and the critical importance of early diagnosis of this
condition for patient outcome. Herein, we list for the first
time the dermoscopic features of DFSP observed in 15
patients, and discuss their relevance with regard to differential

diagnosis.

Patients and methods

Setting

Our observational study was performed on an unselected con-
secutive series of 15 cases of DFSP diagnosed in two institu-
tions (Lyon, France and Naples, Italy) from June 2008 to
December 2012. Ethical committee approval was waived as

this was a purely observational study.

Patients

In all patients, information on sex and age at the time of
diagnosis was collected. Clinical examination was followed
by dermoscopic examination of the lesion. We noted the
clinical description and performed preoperative photographs,
after patient consent, of each lesion (Canon EOS 350D cam-
era with Canon 60 mm EF-S macro lens and Canon MT-
24EX Macro Twin Lite flash; Canon, Tokyo, Japan). In all
patients, a biopsy specimen was obtained prior to large sur-
gical excision. Diagnosis of DFSP was confirmed histologi-
cally in each case.

Dermoscopic analysis

All lesions were photographed in vivo with a camera connected
to an immersion dermatoscope. We adopted a colourless jelli-
fied antiseptic solution (PURELL; GOJO, Lille, France) for
immersion. Photographs were taken with a polarized light
immersion dermoscopic camera (DermLite FOTO; 3Gen, San
Juan Capistrano, CA, U.S.A.).

All dermoscopic cases were reviewed collectively by three
dermatologists with experience in dermoscopy (J.B., N.P. and
L.T.). This first step allowed us to identify six consensual
dermoscopic features: (i) vessels further categorized in terms
of shapes (arborizing,” linear, unspecific) and sharpness
(focused or unfocused);” (ii) a thin regular pigmented net-
work; (iii) structureless light brown areas; (iv) shiny white
streaks (also known as crystalline or chrysalis structures);® (v)
pink background coloration, defined by Bories et al.” as a pink
structureless coloration of the background in contrast with the
surrounding skin; and (vi) structureless hypo- or depigmented
areas. As a second step, all cases were reviewed by J.B., N.P,,

S. Dalle, S. Debarbieux, Daniela Zaharia (see acknowledgment)

British Journal of Dermatology (2013) 169, pp85-90

and L.T. separately. Finally, only dermoscopic features recog-
nized by all physicians in a given patient were taken into
account.

Data analysis

Because DFSP is a rare condition, of which dermoscopic fea-
tures were not listed before, we performed a descriptive-only
analysis. Clinical features and dermoscopic criteria were coded
dichotomously (yes, present; no, absent). Results were
expressed as the percentage of patients in whom a given crite-
rion was present. The presence of all types of vessels was

counted as one sign.

Results

Clinical and histopathological findings

Demographic, clinical and pathological features are summa-
rized in Table 1. We included in our study 10 women (67%)
and five men (33%), with a mean age of 46 years (range 28—
64 years). Fourteen patients (93%) were white skinned and
one patient was black skinned (Bednar tumour). The lesion
was located on the trunk in 12 cases (80%) and upper limbs
in three cases (20%). Two cases were local recurrences
(13%), whereas the other 13 patients (87%) had primary
lesions. Pathological analysis showed areas of fibrosarcomatous
transformation in three lesions (20%).

Dermoscopic findings

The results are summarized in Table 2 and illustrated in Fig-
ure 1. Among the six predefined dermoscopic features, pig-
mented network was the most frequently observed (87% of
lesions), followed by vessels (80%), structureless light brown
areas (73%), shiny white streaks and pink background color-
ation (67% each), and structureless hypo- or depigmented
areas (60%). The median number was four dermoscopic
signs per lesion. All DFSP lesions displayed at least two
dermoscopic features, whereas 87% had at least three, and
33% of lesions presented all six dermoscopic signs. Notably,
the median number of dermoscopic criteria was also four in
the subset of patients with lesions < 20 mm in diameter (of
whom all five had at least three criteria, and one displayed
all six criteria).

Among lesions with vessels (12/15), all had at least unfo-
cused vessels and half presented both unfocused and focused
vessels. Arborizing vessels were widely predominant (92%)
and were isolated, except in one case.

We were not able to identify differences between the
dermoscopic patterns observed in patients with recurrent DESP
and those with primary lesions, neither did we detect any par-
ticular dermoscopic presentation in three cases containing
areas of fibrosarcomatous transformation. The case arising on
black skin (Bednar tumour) displayed all six dermoscopic

signs described.

© 2013 The Authors
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Table 1 Patients’ clinical and pathological characteristics

Table 2 Dermoscopic features

Discussion

The lack of reliable clinical criteria suggestive of DFSP often
results in delayed diagnosis and sometimes poorer patient out-
come. Based on the rising evidence supporting the critical
input of dermoscopy for the recognition of both pigmented
and nonpigmented tumoral lesions,*'® and the increasing use
of this noninvasive tool in everyday practice,'’ we sought to
identify recurrent dermoscopic features in histologically pro-
ven DFSP from unselected patients.

© 2013 The Authors
BJD © 2013 British Association of Dermatologists
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To the best of our knowledge, no published work is avail-

able regarding the dermoscopy of DFSP, so we could not
compare our findings with data from similar patients. On the
other hand, all six dermoscopic features described in our
study are considered as well defined and consensual, as they
were already found in other clinical settings; therefore, they
represent potential dermoscopic differential diagnoses of DFSP.
It would have been interesting to establish the precise histo-
pathological correlations of the dermoscopic features seen in
our cases. Unfortunately, the limited number of patients

British Journal of Dermatology (2013) 169, pp85-90
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Fig 1. Clinical (inserts) and dermoscopic images of patients 4 (a) and
9 (b). Dermoscopic features are marked as follows: white dotted
arrow, pigmented network; white full arrow, pink background
coloration; dotted black arrow, unfocused arborizing vessels; full black
arrow, focused arborizing vessels; dotted yellow arrow, white linear
streak; full yellow arrow, depigmented structureless area; asterisk,
light brown structureless area. All six dermoscopic features were
present in patient 9, whose lesion also contained a small dark brown
structureless area (next to the upper asterisk).

included in this study did not allow us to perform such addi-
tional work with scientific reliability. Instead, the already
known histopathological correlations of the dermoscopic fea-
tures of our patients with DFSP will be mentioned in the
ongoing discussion.

A pigmented network is a major criterion of benign or
malignant melanocytic lesions, but is also observed in a few
other conditions, including dermatofibroma.'” According to
our results, DFSP should be considered a new exception to the
first step of the melanocytic/nonmelanocytic algorithm."* n
our cases, a delicate, regular pigmented network was noted, as
in naevi'® and dermatofibroma. We did not identify a particu-
lar location of this feature in our cases of DFSP, unlike derma-
which exhibits
peripheral reticulation.'”

tofibroma, typically (but not always)

Vessel structures were frequently observed in our patients’
lesions (80%). Based on the improved recognition of vascular

British Journal of Dermatology (2013) 169, pp85-90

patterns, the use of dermoscopy has been recently extended to
the differential diagnosis of nonpigmented tumoral lesions'*
such as amelanotic melanoma,'® basal cell carcinoma,'®

Bowen disease,'” clear cell acanthoma,'® and more recently
Kaposi sarcoma'® and lymphoproliferative disorders.”® In our
patients’ lesions, the vascular pattern almost exclusively con-
sisted of arborizing vessels. Such vessels, when they appear
well focused at dermoscopic examination, are highly sugges-
tive of basal cell carcinoma.'® In our patients with DEFSP,
arborizing vessels represented by far the most frequent vascu-
lar feature, but unlike basal cell carcinoma no DFSP case con-
tained isolated or even predominant focused arborizing
vessels; on the contrary, we noticed either solitary unfocused
vessels or associated unfocused and focused arborizing vessels.
Differentiating vessels seen on DFSP lesions from those of
atrophic sun-damaged skin may also represent an issue.
Indeed, the latter present dermoscopically as regular pink,
branching, tree-like structures, due to the increased visibility
of the upper dermal plexus.”' This presentation is quite simi-
lar to the unfocused, arborizing vessels seen in most of our
cases of DFSP. Therefore, it is essential to compare a lesion’s
vessel structures with those of the surrounding skin, and to
consider unfocused arborizing vessels as present only if such
vessels are not visible, or are at least much less prominent in
the surrounding skin than in the tumour. Nevertheless, we
presume that this criterion alone has a limited specificity. On
the other hand, we hypothesize that the particular vascular
pattern composed of both unfocused and focused arborizing
vessels may be a clue for dermoscopic diagnosis of DFSP.

Structureless light brown areas were observed frequently in
our population but lack specificity, as they have been
described in common lesions such as naevus®” or lentigo.”?

Shiny white streaks are described mainly in cutaneous
tumours with an increased amount of collagen, such as basal
cell carcinoma, melanoma or dermatofibroma.®** Again, find-
ing this criterion does not specifically lead to the diagnosis of
DFSP, but our study supports the recommendation of Salerni
et al.® that any lesion showing shiny white streaks of uncertain
diagnosis should be biopsied.

Pink background coloration, noted in two-thirds of analysed
lesions, was initially described by Bories et al.” in fully regres-
sive melanoma. Therefore, the latter should be considered as a
differential diagnosis of DFSP.’

Finally, structureless hypo- or depigmented areas were
found in 60% of DFSP lesions, most often within the clinically
nodular component of the tumour. We hypothesize that the
pathological counterpart of those depigmented structureless
areas may be fibrosis, as it is already described in dermato-
fibroma”® or some melanomas”’ in the absence of other argu-
ments for histological regression (e.g. peppering).

Besides the potential value of each single dermoscopic crite-
rion for the diagnosis of DFSP, another interesting finding was
the notably high number of dermoscopic features per lesion,
with a median of four. Usually, such a multicomponent pattern
is highly suggestive of malignant lesions such as invasive
melanoma.'**® The latter should therefore be considered as a

© 2013 The Authors
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differential diagnosis of DFSP from a dermoscopic point of view,
especially when the dermoscopic pattern includes other classical
features of melanocytic lesions, such as a pigmented network
(Fig. 1). Notably, the coexistence of reticular pigmentation and
unfocused and/or focused arborizing vessels was observed in
67% of lesions. Although it cannot be ascertained solely on the
basis of our study, finding this two-feature association may be
more suggestive of DFSP than of other frequent tumours men-
tioned above, including basal cell carcinoma (mainly sharp
arborizing vessels, without reticular pattern),” melanoma or der-
matofibroma (in which arborizing vessels are unusual).'*

Regarding our patients’ clinical characteristics, we noticed
that both cases of relapsing DFSP presented all six predefined
dermoscopic features, whereas the median number of features
in primary lesions was four (no statistical significance).
Besides, only one case of DFSP arising on black skin was
included in our study. Its clinical and pathological features
were similar to the 14 other cases, which is consistent with
the data in the literature.”” In the same way, all six predefined
dermoscopic criteria were present in our case of Bednar
tumour, which suggests that our findings may apply regardless
of phototype. Finally, the fact that all five lesions < 20 mm in
diameter exhibited at least three dermoscopic criteria supports
the hypothesis that dermoscopy remains contributory even in
small tumours; however, the issue of whether dermoscopy
may help to detect early-onset DFSPs better than clinical exam-
ination alone cannot be answered on the basis of our study.

This work has several limitations and sources of bias. Due
to the relatively small size of our sample, the frequency of
each dermoscopic criterion cannot be assessed precisely, and
the possibility of rare additional signs cannot be ruled out.
However, a series of 15 cases of DFSP (of which 13 were
from a single department of dermatology) collected within a
period of 4 years is significant in view of the low incidence
of this tumour. More generally, our study was not designed to
analyse the sensitivity and specificity of each dermoscopic cri-
terion or pattern for the diagnosis of DFSP. Furthermore, our
analysis was performed by a subgroup of experienced dermo-
scopists, which raises the issue of the feasibility and reproduc-
ibility of our results in real-life practice. Nevertheless, all six
criteria have already been described in other cutaneous lesions
and thus are likely to be recognized well by dermoscopists;
moreover, only dermoscopic features identified by all physi-
cians in a given patient were taken into account, in order to
make the analysis as consensual as possible. Despite this cau-
tious approach, the involvement of some investigators (J.B.,
N.P. and L.T.) in both steps of analysis (defining dermoscopic
criteria, then assessing the presence or absence of these criteria
in every lesion) could raise the possibility of another method-
ological bias, if these three authors had influenced the judge-
ment of the other dermoscopists. However, all dermoscopists
involved in the second step of the analysis reviewed the cases
separately. Thus, no one was informed of their colleagues’
assessment until the very final discussion of each case, in
order to ensure the independence of each investigator and the
reliability of our consensus-built study.

© 2013 The Authors
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Finally, we have to warn the reader that the presence of
some signs depends on the technique used (polarization vs.
immersion); shiny white structures are not seen on immer-
sion-only dermoscopy,® and the vessel structure pattern is
influenced by the pressure applied on the skin with the der-
matoscope.

In conclusion, we have characterized for the first time the
dermoscopic presentation of DFSP. Despite the lack of specific-
ity of the dermoscopic features themselves, we individualized
several patterns of potential interest to help raise the hypothe-
sis of DFSP and prompt biopsy. It includes a particular vascular
pattern (both focused and unfocused, or unfocused-only
arborizing vessels), frequently associated with a delicate pig-
mented network. Further studies are warranted to assess the
real contribution of dermoscopy to the diagnostic step in DFSP

management.
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Dermoscopie du dermatofibrosarcome protubérant : étude de 15 cas
nbr £.43, 1ll.1, tabl. 2

Th. Méd. : Lyon 2014 ; n°88

RESUME :

Introduction : Le dermatofibrosarcome protubérant est une tumeur cutanée maligne rare
dont le diagnostic est souvent retardé¢ du fait de 1’absence de signe clinique spécifique
précoce. Méthodes : Nous avons réalisé un examen dermoscopique de 15 cas consécutifs
non sélectionnés de dermatofibrosarcome protubérant prouvés histologiquement. Dans un
premier temps, 6 critéres dermoscopiques ont ét¢ identifiés collégialement, puis tous les cas
ont été réexaminés séparément par 6 dermoscopistes expérimentés. Pour une 1ésion donnée,
seuls les criteres retrouvés par I’ensemble des dermoscopistes ont été retenus. Résultats : la
médiane du nombre de criteres dermoscopiques notés était de 4 par 1ésion. Les critéres
dermoscopiques retrouvés étaient les suivants: un fin réseau pigmenté (87%), des
vaisseaux (80%), des aires brunes sans structure (73%), des stries blanches brillantes
(67%), un fond rosé (67%) et des aires hypo ou dépigmentées sans structure. Quand ils
étaient retrouvés, les vaisseaux étaient arborescents dans 11 cas sur 12 et étaient flous, nets
ou I’association des deux.

Conclusion : la premiere étude réalisée sur la dermoscopie du dermatofibrosarcome
protubérant identifie 6 critéres dermoscopiques (souvent associés dans un patron
multicomposé) et un patron vasculaire particulier. La performance de la dermoscopie pour
le diagnostic d’une 1ésion suspecte de dermatofibrosarcome protubérant reste a évaluer par
de futures études.
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