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Le dermatofibrosarcome protubérant (DFSP), a été initialement décrit en 1924
par les médecins dermatologues francais Ferdinand-Jean Darier et Marcel
Ferrand (1878-1940) , c'est une tumeur rare mais non exceptionnelle, représentant
entre 0,1 % et 1 % des tumeurs cutanées malignes [1], a croissance lente avec un
potentiel métastatique tres faible, mais avec une extension infra-clinique significative
et une grande capacité de destruction locale. Le terme dermatofibrosarcome

protubérant a été introduit par Hoffman en 1925 [2].

Ainsi, le chirurgien confronté a une telle tumeur difficile doit tenter de guérir
le patient en utilisant une méthode qui préserve les tissus sains et assure un résultat

oncologique, fonctionnel et esthétique optimal [3].

Le diagnostic clinique nécessite est tres délicat, car les lIésions ont souvent une
apparence macroscopique relativement bénigne. La suspicion clinique est confirmée
par I'histopathologie, comme c'est le cas pour la plupart des tumeurs solides[4]. Apres
une biopsie ou une excision, une évaluation anatomopathologique experte avec des
tests immunohistochimiques ciblés est essentielle pour différencier le DFSP des autres

néoplasmes superficiels des tissus mous [5].

L’examen histopathologique du dermatofibrosarcome protubérant (DFSP) est
généralement caractéristique, mais I'immunohistochimie peut aider a écarter les
entités bénignes, telles que le Dermatofibrome cellulaire (CDF). Le CD34 est

généralement positif dans le DFSP [6].

Le traitement du DFSP nécessite souvent une approche multidisciplinaire. Selon
la localisation, les chirurgiens dermatologiques, les oncologues chirurgicaux, les

chirurgiens maxillo-faciaux, les neurochirurgiens, les chirurgiens plastiques et,
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occasionnellement, les oncologues médicaux peuvent étre impliqués dans la gestion

[3].

Bien que les métastases a distance soient rares, le DFSP est une tumeur
localement tres agressive, avec des récidives locales fréquentes. Il a été rapporté que
la présence de zones fibrosarcomateuses au sein de la tumeur augmente le risque de

récidive [7].

En raison de sa rareté, tres peu d'études épidémiologiques lui ont été

consacrées[1].

Ce travail a pour but d’analyser le rapport entre les marges d’exérese tumorale
et le risque de récidive de 9 patients suivis pour DFSP des membres dans notre
formation: traumatologie orthopédie B4 du CHU Hassan Il de Fés sur une période de

10 ans allant de janvier 2014 a décembre 2023.
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PATIENTS ET METHODES
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|. Matériel de I'étude

Notre étude concerne les patients porteurs de dermatofibrosarcome de Darier
et Ferrand des membres suivis dans notre formation: traumatologie orthopédie B4 du

CHU Hassan Il de Fes.

Il. Type de I'étude

Il s'agit d'une étude rétrospective descriptive analytique.

Ill. But de I'étude

Etudier le rapport entre le risque de récidive de la tumeur et les marges
d’exérése tumorale initiales en a analysant différentes caractéristiques (age, sexe,

siege, images radiologiques évocatrices, traitement, pronostic, etc.)

IV. Période de I'étude

Nous avons pris de facon arbitraire une période de 10ans ans allant de janvier

2014 a décembre 2023

V.Modalités de recrutement des patients et recueil des

données:

Durant cette période, 9 patients présentant un dermatofibrosarcome de Darier
et Ferrand des membres ont bénéficié d’une étude anatomopathologique de la biopsie
et exérese chirurgicale ont été pris en charge au sein du centre hospitalier

universitaire Hassan Il de Fes.
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Les données des patients ont été recueillies a partir des registres hospitaliers
du service de traumatologie orthopédie B4 du CHU Hassan Il de Fés et ensuite établis

sur des fiches d’exploitation.

Pour accéder a des informations plus pertinentes et détaillées afin de compléter

notre étude, on avait recours a d’autres structures hospitaliéres telles :

e Service de Radiologie du CHU Hassan Il ou on a eu acces aux dossiers et aux
interprétations radiologiques des malades diagnostiqués initialement dans le
service de radiologie puis transférés au service de traumatologie orthopédie B4.

e Service d’anatomo-pathologie du CHU Hassan Il ou on a pu obtenir plusieurs
comptes rendus des examens anatomo-pathologiques effectués chez nos
malades ainsi que les images d'anatomopathologie.

e Service d’oncologie-radiothérapie du CHU Hassan Il ol on a eu acces aux
dossiers de prise en charge (complément thérapeutique) et suivi des malades
opérés (I’évolution de la maladie), aussi des dossiers des malades diagnostiqués
initialement au service d’Oncologie-Radiothérapie puis adressés au service de

Traumatologie Orthopédie B4.

Les différents parametres étudiés ont été notés sur des fiches d’exploitation
comportant: L’age, le sexe, les antécédents, les circonstances de découverte, les
caractéristiques cliniques, les explorations paracliniques, les caractéristiques

anatomopathologiques, la prise en charge thérapeutique et I’évolution ultérieure.
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VI. Critéres d'inclusion:

e Patients pris en charge dans le service au cours de la période de I'étude.

Tumeurs siégeant sur les extrémités.

Preuve histologique de dermatofibrosarcome obligatoire.

Dossier médical exploitable.

Marges d’exérese bien identifiées

VIl. Criteres d'exclusion:

e Absence de preuve histologique.
e Dossier médical non exploitable.
e Tumeur d'autres localisations.

e Marges d’exérése non exactes

VIIl. Considérations éthigues :

Le recueil des données a été effectué avec respect de I'anonymat des patients

et de la confidentialité de leurs informations.
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IX. FICHE D’EXPLOITATION

DERMATOFIBROSARCOME de Darier et Ferrand :
Marges d’exérese et récidives

IDENTITE

N° du dossier :

o Age:
e Sexe: MO FO grossesse ?
e Profession:

e Origine : ruralO urbainO

Date d’admission :

ANTECEDANTS :

e ATCD personnels :

Traumatisme antérieur : OUl O NON O (date :
Irradiation ou de bralure : OUI O NON O (date :
Chirurgie antérieure : OUl 0O NON O (date :
Exposition solaire : OUI 0 NON O

Autres : o Tares o Prise médicamenteuse o Allergie o Habitudes toxiques

® (as similaire dans la famille : ouio NON O
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CLINIQUE

e Motif de consultation :

Syndrome tumoral ,Douleur ,Post traumatique ,Fortuite , autres :

Signes généraux : Fievre ,AEG , Perte de poids , Autres :
e Durée d’évolution :

e Primitif O ou récidive O

e Caractere : unique O multiple O

e Localisation de la tumeur :

e Aspect clinique :

e Taille de la tumeur :

e Caractere douloureux : OUlI O NON O

e Ulcération : OUI O NON O

e Mobilité : OUI o0 NON O

Présence d’adénopathies : OUI O NON O

ETUDE ANATOMOPATHOLOGIQUE

Biopsie O Biopsie exérese O Exérese large O

Taille de la lésion :

Marges :

Histologie :

Cellules :

Architecture :

Atypies :
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Nécrose :
Mitoses :
e Immunohistochimie :
Non faite O
CD34 : Ouic NonO

Autres marqueurs :

PARACLINIQUE

e Locorégional :
Type d’examen :
Aspect :
e BILAN EXTENSION GENERAL : positif O négatifO

Si oui, poumon O Foie O Autre :

TRAITEMENT

e Technique :

e Marges d’exérese
Latérales :
En profondeur :

e Moyens de reconstruction :

Cicatrisation dirigée : Ouic NonO
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Greffe de peau : Ouico NonO
Lambeau: Ouid NonO

e Suites opératoires :

e Traitement adjuvant : O radiothérapie O chimio autres :

SUIVI DES MALADES

Durée :

Récidives : Ouico NonO (délai :

Métastases : Ouico NonO (délai :

Déces : Ouio NonO

Délai :

Cause :

e Perdu de vue : Ouic NonO
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|. SELON L’AGE

L'age de nos patients varie entre 26 ans et 70 ans, avec un age moyen de 51.2
ans. Le graphique suivant montre la répartition du dermatofibrosarcome de Darier et

Ferrand selon l'age:

Nombre de cas selon la tranche d'age

m NOMBRE DE CAS

Nombre de cas

0 -

<40 40-60 >60
Age

Figure 1: Répartition des cas selon I'age
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Il. SELON LE SEXE

Dans notre étude, il existe une légeére prédominance du sexe masculin par

rapport au sexe féminin (5 Hommes pour 4 Femmes), avec un sexe ratio de 1,25.

Le graphique suivant montre la répartition selon le sexe :

Répartition du DFS selon le sexe

= Hommes ® Femmes

Figure 2: Répartition selon le sexe
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l1l. SELON LA LOCALISATION

Le dermatofibrosarcome est légerement plus fréquents au niveau du membre

supérieur qu’au niveau du membre inférieur. Le tableau suivant montre la répartition

du dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand en fonction du siege

Tableau 1: Répartition du DFS en fonction du siége

Membre supérieur Membre inférieur
avant-bras 1 cuisse 3
Bras 2 fesse 1
épaule 2

IV. SELON LES ANTECEDENTS

Dans notre série, nos patients avaient comme antécédents :
-ATCD de DFS : 2 cas
—-notion de traumatisme antérieur : 1
-Chirurgie antérieure : 1
-Exposition solaire : 1
-Tabagisme : 3

- Aucun cas n’a rapporté la notion d’irradiation/brulure
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V. SELON LA CLINIQUE

1. Délai diagnostique :

Le délai de consultation était compris entre 6mois et 20 ans, avec une moyenne

de 9.38 ans.

Le graphique suivant montre la répartition du dermatofibrosarcome de Darier

et Ferrand en fonction des délais de consultation :

nombre de cas selon le temps de latence

3,5

2,5

N

B nombre de patients
1,5

[N

0,5

6mois lan 5ans 8ans 20ans

Figure 3: Répartition selon la durée d'évolution de la maladie

2. Les signes révélateurs du DFS

Le syndrome tumoral était le signe révélateur retrouvé chez tous nos patients,

ces derniers ont tous présenté une tuméfaction cliniquement palpable.
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D’autres manifestations ont été observées :
— Douleur : 3 cas
— Altération de I’état général/ Amaigrissement : 0

— Ulcération cutanée : 5 cas

3. L’examen clinique :

1. Caractéristique de la tuméfaction :

1.1.1. Taille de la tumeur:

La taille variable entre 3cm a 20 cm ; avec une moyenne de taille de 7.75 cm

Tableau 2: Répartition des cas en fonction de la taille tumorale

Nombre de cas

1.1.2. Limites de la tumeur:

Elles sont dans la majorité des cas régulieres bien précisées par la palpation, ce

qui laisse déduire que I’irrégularité n’est pas un signe constant de malignité.

1.1.3. Consistance de la tumeur :

Tableau 3: Répartition des cas en fonction de la consistance tumorale

Nombre de cas
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1.1.4. Mobilité :
2 cas de notre série avaient une tumeur adhérente aux deux plans profond et
superficiel ,1 cas présentait une tuméfaction fixe par rapport au plan profond et
mobile par rapport au plan superficiel, et, 2 cas de tumeurs mobiles par rapports aux

deux plans, les cas restants non documentés.

1.1.5. Sensibilité :

On a noté chez 4 patients des tuméfactions sensibles; généralement elles
restaient longtemps indolores et ne devenaient sensibles que suite a une compression

ou a un envahissement des structures de voisinage.

1.1.6. Extension locorégionale :

1.1.6.1. Atteinte cutanée :

Retrouvée chez 6 cas, 1 cas sous forme de signes inflammatoires et 5 cas

d'ulcération cutanée.

1.1.6.2.Atteinte ganglionnaire :

L’extension régionale était appréciée par la recherche d’adénopathies

cliniquement décelables : aucun cas avec adénopathie a été diagnostiqué.

1.1.6.3.Atteinte vasculo-nerveuse :

Chez 3 cas on a observé des signes de compression a type de sciatalgie, notion

de décharge électrique.
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1.2. Examen général :

On a noté une conservation de I’état général chez 6 malades de notre série,

3 cas non documentés

VI. Selon I’examen histologique :

1. Prélevement tissulaire :

Tous nos malades ont bénéficié d’un prélevement tissulaire a but diagnostique

avant le geste opératoire définitif. Ce prélevement peut étre soit :

— Une biopsie (carottes biopsiques de petite taille) : Radioguidée ou

chirurgicale.
— Une piece opératoire.

1.1. Biopsie tumorale :

Dans notre série, tous non patients ont bénéficié de biopsie chirurgicale, dont

7 étaient partielles et 2 cas étaient des biopsie exérese.

1.2. Piece opératoire :

L’examen de la piece opératoire a été réalisé chez tous les patients opérés de

notre série.

L’examen de la piece opératoire a permis de recueillir les résultats suivants :

2.Aspect macroscopique :

- La taille de la masse variait entre 3cm et 20cm de grand axe

- 4 cas de notre série étaient d’aspect nodulaire, 2 cas polylobé, 1 cas sous

forme de plaque indurée, 2 cas de Iésion ulcéreuse.
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3.Aspect histologique :

3.1.Siege de la prolifération tumorale :

La prolifération tumorale est localisée au niveau du derme et hypoderme dans

6cas

L’épiderme, méme si parfois ulcéré, n’est pas le siege d’envahissement tumoral

dans tous les cas.

3.2. Type de cellules :

Sur le plan histologique, les cellules tumorales sont fusiformes dans tous les

cas.

3.3. Architecture cellulaire :

Ces cellules fusiformes se disposent en faisceaux court entrelacés prenant un

aspect storiforme dans tous les cas.
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Figure 4: prolifération tumorale infiltrant le derme et I’hypoderme,

d’architecture storiforme (HES x 100), service d’anatomie pathologigue
du CHU Hassan 2 de Fes.

3.4. L’index mitotique :

L’index mitotique est de moins de 5 mitoses par 10 CFG dans 6 cas soit 66%.

En revanche, on note un seul cas ou il a atteint 9 mitoses par 10 CFG 11% des

cas.

2 cas d’index mitotique non précisé.
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3.5. Les atypies nucléaires :

Les atypies nucléaires sont minimes a modérées.

Figure 5: les cellules tumorales présentent des signes d’atypies nucléaires

minimes a modérées (HES x 400) , service d’anatomie pathologique du
CHU Hassan 2 de Feés.

3.6. La nécrose tumorale :

Dans notre série, on ne note la présence d’aucun foyer de nécrose.

Mme. JAAKOU lkrame 37



Le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand: marges d’exérese These N°003/25
et récidives

3.7. Grading histologique :

Selon le systeme de grading de la FNCLCC, trois tumeurs étaient grade I, les

autres cas étaient non précisés.

3.8. Les marges d’exérese :

Pour les cas qui ont bénéficié d’une exérese chirurgicale, les marges sont saines

(RO) dans neuf cas.

Tableau 4: Tableau montrant les marges chirurgicales et microscopique de la piéce

d'exérése chez nos patients

11 mm en antérieur,
Cas 1 3cm 20mm en postérieur, 13 mm

19mm en supérieur

3.5 cm en supérieur
4 cm en inférieur

Cas 3 5cm 7 mm
3.5 cm en externe

4 cm en interne

Cas 5 4cm 26 mm en supérieur, 2 mm
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25 mm en inférieur,

30 mm en interne,

24 mm en externe

19 mm en postérieur,
18 mm en antérieur,

Cas 7 3cm 4 mm
22 mm en interne,

13 mm en externe

10mm en externe,
11 mm en interne,

Cas 9 3cm ; 2mm
10 mm en inférieur,

17 mm en supérieur

4. Immunohistochimie :

Pour les 9 cas étudiés, I’étude immunohistochimique a été réalisée dans 6 cas,
soit 66,6% de la population étudiée. Seuls les cas qui posaient un probleme diagnostic

ont bénéficié d’une étude immunohistochimique.
Les marqueurs étudiés sont :

- Le CD34 dans 5 cas.

—La protéine S100 dans 4 cas.

- L’actine musculaire lisse (AML) dans 3 cas.
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-Le CD68 dans 1 cas.
- Desmine dans 2 cas

En ce qui concerne le profil immunohistochimique, toutes les tumeurs sont
réactives aux anticorps anti-CD34. Cependant, elles sont négatives a la protéine S

100, a I’actine musculaire lisse, a la desmine et au CD68.

S P I"f".‘ A
AL A5AS Y.

Figure 6:positivité intense et diffuse du CD34, service d’anatomie pathologique du

CHU Hassan 2 de Fes.
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5. Etude cytogénétique :

Dans notre étude, aucun cas n’a bénéficié d’une étude cytogénétique.

6. Classification FNCLCC :

(Fédération nationale des centres de lutte contre le cancer)

Elle est basée sur 3 éléments (degré de différentiation, nombre de mitoses et le

pourcentage de la nécrose tumorale)

Le grade histologique est obtenu par la somme des scores attribués aux 3

criteres précédents :
Grade 1 : Score 2-3
Grade 2 : Score 4-5

Grade 3 : Score 6-7-8
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VIl. Selon le bilan d’extension :

1. Bilan d’extension loco régionale

Dans le cadre du bilan d’extension loco régionale :

- 4 TDM ont été demandés dont une objectivait un processus lésionnel au
contact du muscle deltoide dans 1 cas et au contact du muscle grand glutéal
chez un autre patient, les autres cas la tumeur était a distance du plan
musculaire

- 3 IRM dont une du bras montrant une tumeur envahissant la graisse sous
cutanée et venant au contact du muscle deltoide dans 1 cas, et une tumeur
postérieure de I’épaule gauche présentant un contact étroit avec les muscles
muscle trapeze et le chef claviculaire du deltoide dans un autre cas.

- 2 cas non documentés.

2. Bilan d’extension a distance :

Des radiographies thoraciques ont été demandées revenues normales dans tous
les cas voire une TDM thoracique chez 1 patient, des échographies des parties molles
qui ont objectivé dans plusieurs cas des formations ganglionnaires infra

centimétriques, 1 échographie abdominale et 2 CCTAP.

La scintigraphie osseuse a été demandée chez un patient pour suspicion de

[ésion osseuse secondaire, revenue normale.
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Figure 7: TDM de la cuisse

Coupe scannographique axiale passant par la cuisse gauche, apres injection
de produit de contraste, objectivant une formation tissulaire au niveau de la face
externe de la cuisse gauche intéressant la peau et la graisse sous cutanée restant
a distance des muscles en regard, de forme grossierement ovoide, bien limitée, de
contours réguliers, rehaussée de facon homogene apres contraste, mesurant 29 x

10 mm de diametres

Service de radiologie du CHU Hassan 2 de Fes.
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Figure 8: AngioTSA de I'épaule

Coupes scannographiques axiales passant par I’épaule gauche, apres
injection de produit de contraste, objectivant la présence d’une volumineuse masse
cutanée centrée sur le tiers supérieur du bras gauche, s’étendant en haut en regard
de I’articulation de I’épaule présentant un contact intime avec le muscle deltoide.

Service de radiologie du CHU Hassan 2 de Fes.
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Figure 9: AngioTSA de I'épaule

Coupe scannographique coronale passant par I’épaule gauche, apres
injection de produit de contraste, objectivant la présence d’une volumineuse
masse cutanée polylobée centrée sur le tiers supérieur du bras gauche,
rehaussée de facon hétérogene et mesure 80 x 42 x 150 mm.

Service de radiologie du CHU Hassan 2 de Fes.
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Figure 11: TDM abdomino-pelvienne

Coupe scannographique axiale passant par la racine des deux cuisses, apres
injection de produit de contraste, objectivant, un processus tissulaire cutanéo-
sous-cutané au dépend de la racine de la cuisse gauche, mesurant 72 x 59 x 58

mm. Service de radiologie du CHU Hassan 2 de Fes.

Figure 10: TDM Abdomino-pelvienne

Coupe scannographique sagittale passant par la cuisse gauche, apres
injection de produit de contraste, objectivant, un processus tissulaire de contours

polvlobés rehaussé apres contraste. Service de radiologie du CHU Hassan 2 de Fes.
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Figure 12: IRM du bras

Coupes coronales d’une IRM du bras droit en séquences STIR et TI1,
objectivant une processus lésionnel cutané et sous cutané de la partie externe du
1/3 supérieur du bras droit de contours lobulés, décrit en hyper signal STIR, et hypo
signal T1 et mesurant 6.1 x 2.6 x 7.8 cm.

Service de radiologie du CHU Hassan 2 de Feés.
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VIII. Traitement :

Le traitement standard des dermatofibrosarcomes (DFS) des extrémités consiste
le plus souvent en la chirurgie, elle est un acte a la fois diagnostique et thérapeutique.
Sur le plan thérapeutique, tous les patients de notre série ont bénéficié, au sein du

service de traumatologie- orthopédie B4, d’un traitement chirurgical.

Un seul cas, chez qui une radiothérapie adjuvante a été indiquée.

1. Traitement chirurgical :

Cing patients ont été opérés sous rachianesthésie. L’anesthésie générale était

utilisée chez quatre patients.

1.1. Exérese chirurgicale :

Dans notre série, le traitement chirurgical consiste en une exérése large avec

une marge de sécurité de 3 a 5 cm latéralement.

En profondeur, I’exérese comportait obligatoirement une barriere anatomique

saine.

Aucun cas d’amputation n’a été noté dans notre série.

1.2. Réparation de la perte de substance :

La réparation faisait appel aux différents procédés de la chirurgie plastique :
-Suture simple : réalisée chez 4 patients (44.4%)
-Cicatrisation dirigée : Utilisée chez 2 patients (22.2%)

-Greffe de peau : Réalisée chez 3 patients (33.3%) porteurs de DFS du bras (1

cas) et de I’épaule (2 cas).
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-Lambeau : aucun cas de notre série n’a bénéficié d’une réparation par lambeau.

Réparation de la perte de substance

suture simple cicatrisation dirigée greffe de peau

Figure 13: Répartition des cas en fonction de la technique de réparation de la
perte de substance

1.3. Analyse de la piece opératoire :

Aucun patient de notre série n’a été repris chirurgicalement apres analyse de la

piece opératoire

Les neuf cas présentaient des limites profondes saines et des limites latérales

saines.
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2. Traitement adjuvant :

a. Radiothérapie :

Dans notre série, une seule patiente a bénéficié de radiothérapie adjuvante. Il

s’agissait d’un DFS de la fesse opérée a titre externe sans documents admise dans

notre formation pour récidive.
Les marges d’exérese étaient saines

La dose totale délivrée était de 60 Gy avec un fractionnement de 2Gy par fraction

5j/7 étalée du18/9/2018 au 30/10/2018

b. Chimiothérapie :

Aucun patient de notre série n’a recu de chimiothérapie

c. Thérapie ciblée :

Aucun patient de notre série n’a recu de chimiothérapie

IX. Selon I’évolution :

Exprimés en terme de récidive, survenue de métastases et de déces. lls étaient

appréciés avec un recul moyen de 2 ,1 ans (1an a 6ans).

Nous avons eu 5 cas perdus de vue apres 1 an de suivi pous 3 cas malades et

2ans pour les deux autres cas.

1. Récidive :

Aucun cas de récidives n’a été noté.

2. Métastase :

Aucun cas de métastases dans notre série.
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3. Mortalité :

Aucun cas décédé.
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|. Historique :

1890 : Le dermatofibrosarcome a été initialement décrit par TAYLOR RW comme
une tumeur sarcomateuse ayant l'apparence d'une cicatrice chéloide. Ce cas
concernait une tumeur dermique sur I'épaule gauche d'un homme de 43 ans, qui a

nécessité quatre interventions chirurgicales en raison de récidives locales [8].

Dans la méme année, SHERWELL a présenté un cas similaire a la Société
Dermatologique de New York, le désignant par le terme « Morphée hypertrophique »

[9].

1924: C’est DARIER et FERRAND qui ont décrit pour la premiere fois le
dermatofibrosarcome comme une entité clinico-pathologique distincte, le qualifiant
de dermatofibrosarcome progressif et récidivant, basé sur quatre observations. La
tumeur est décrite comme une plaque ferme et fibreuse, évoluant lentement sur
plusieurs années vers de multiples nodules. Son agressivité est considérée comme

locale, et les métastases restent extrémement rares [10].

1925: A partir de I'étude de trois cas, Hoffman a introduit le terme
«dermatofibroma protuberans » (DFSP), une appellation qui est toujours utilisée dans

la littérature anglo-saxonne [11].

Depuis leur identification en tant qu'entité distincte, plusieurs événements ont

jalonné I'histoire des dermatofibrosarcomes :

e 1933 : initiation de la chirurgie micrographique de Mohs par Frédéric Mohs.
e 1952: PACK et TAYLOR recommandent, en plus de 'exérése large de la tumeur,

de procéder a une ablation du fascia sous—-jacent.
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e 1957: La forme pigmentée du dermatofibrosarcome a été initialement décrite par
BEDNAR [12].

e 1962: La premiere vaste série de 115 cas a été rapportée par Taylor et al.,
comprenant des données démographiques ainsi qu'une description détaillée des
caractéristiques cliniques et microscopiques du dermatofibrosarcome [13].

e 1985: La forme atrophique du dermatofibrosarcome a été décrite pour la

premiere fois par LAMBERT [14].

1990 : Bridge et al. ont effectué les premieres analyses cytogénétiques du
dermatofibrosarcome et ont révélé des caryotypes présentant des chromosomes

surnuméraires en forme d'anneau [15].

1991: Cohen, Rapini et al. ont été les premiers a mettre en évidence la différence
d'expression de ['anti-CD34 entre le dermatofibrosarcome et I'histiocytofibrome

bénin, ainsi que l'utilité potentielle de ce marquage pour les différencier [16].

1995 : Dominiguez, Hordonez et al., dans une étude portant sur 38 cas, réfutent
la théorie de l'origine neurale et soutiennent que le dermatofibrosarcome a une

origine fibroblastique et/ou myofibroblastique [17].
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Il. Classification :

Tableau 5: Tumeurs fibroblastiques et myofibroblastiques selon la classification

OMS 2013 [19].

Catégorie Tumeur

A agressivité locale Fibroblastome a cellules géantes
Fibromatose plantaire/palmaire

Fibromatose de type desmoide Lipofibromatose
Donnant rarement des Dermatofibrosarcome protuberans (DFSP)
métastases DFSP avec transformation fibrosarcomateuse
DFSP pigmenté Inclus pour la 1re fois
Tumeur fibreuse solitaire

Tumeur fibreuse solitaire maligne

Tumeur myofibroblastique inflammatoire
Sarcome myofibroblastique de bas grade
Sarcome fibroblastique myxo inflammatoire /
Tumeur fibroblastique myxo-inflammatoire
atypique

Fibrosarcome pédiatrique

Fibrosarcome adulte
Myxofibrosarcome

Sarcome fibromyxoide de bas grade
Malignes Fibrosarcome adulte
Myxofibrosarcome

Sarcome fibromyxoide de bas grade
Fibrosarcome épithélioide sclérosant

Le dermatofibrosarcome est actuellement classé parmi les tumeurs
fibrohistiocytaires a malignité intermédiaire selon la classification OMS 2013 des
tumeurs des tissus mous. |l constitue une entité anatomo-clinique définie par
I'association d'une tumeur cutanée nodulaire et d'un aspect microscopique particulier.
Il est caractérisé par son évolution lente, son haut taux de récidive locale et son faible

potentiel métastatique [18].
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lll. Histoire naturelle du DFS :

1. Oncogeneése et pathogénie moléculaire :

L’oncogenése du DFSP n’est pas parfaitement élucidée.

Plus de 90 % des dermatofibrosarcomes (tous types histologiques confondus)
sont associés a une translocation réciproque caractéristique t(17;22)(q22;913), la
majorité se présentant sous forme de chromosomes en anneau surnuméraires
(généralement observés dans les néoplasies chez I'adulte). Cela entraine la fusion des
genes COLTAT1 (collagene de type 1 alpha 1) sur le chromosome 17g21-22 et PDGFB

(facteur de croissance dérivé des plaquettes beta) sur 22q13 [20].

Le PDGF est impliqué dans la stimulation de la croissance cellulaire, de la
différenciation et de la migration ; il joue un role dans des voies de signalisation
majeures, notamment Ras-MAPK; et il est un puissant mitogene pour les cellules
mésenchymateuses. Apres que la protéine chimérique COLTA1-PDGFB a été
transformée en un homodimere PDGF-BB mature, elle active le récepteur PDGF,

entrainant son activation autocrine et le développement tumoral subséquent [20].

2. Extension locale :

Les cellules fusiformes fibroblastiques divergent a partir d'une zone centrale de
collagene ou vasculaire et s'organisent en faisceaux irréguliers, entrelacés et
tourbillonnants, selon un agencement qualifié de « storiforme ». Elles présentent des
projections irrégulieres, semblables a des tentacules, qui infiltrent le derme et le tissu

sous-cutané.

En périphérie, ces extensions peuvent donner une apparence trompeuse de

collagene normal.
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Bien que la tumeur ait une apparence bien circonscrite, ses limites sont difficiles
a déterminer histologiquement et impossibles a évaluer cliniquement, ce qui peut

entrainer des récidives en raison d'excisions incompletes.
En général, la tumeur n'atteint pas I'épiderme.

Latéralement, elle s'étend entre les faisceaux de collagene préexistants, tandis
gu'en profondeur, elle pénetre dans la graisse sous—cutanée. Elle peut envahir les
fascias sous-jacents, les muscles ou l'os, surtout dans les lésions avancées ou

récurrentes.

Elle émet des coulées néoplasiques qui dissocient les lobules adipeux
hypodermiques et s'étend le long des cloisons inter-lobulaires ainsi que des plans
aponévrotiques, souvent bien au-dela de ce que la clinique ou lI'aspect macroscopique

suggerent.

Elle diffuse dans la graisse hypodermique en laissant des vacuoles adipeuses
intactes, qu'elle englobe sans destruction ni réaction inflammatoire significative ; les
annexes cutanées sont fréquemment incluses dans la tumeur. Les vaisseaux sanguins
sont nombreux, présentant un épaississement hyalin des parois, sans formation de

lacs sanguins.

La tumeur est infiltrante, mais non destructrice.

3. Extension a distance :

Malgré son apparence inquiétante, le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand

présente une malignité essentiellement locale et ne métastase qu'exceptionnellement.

La dissémination se produit principalement par voie hématogene plutot que

par extension lymphatique.
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a. Extension ganglionnaire :

Le dermatofibrosarcome n'est pas une tumeur lymphophile. Les extensions
lymphatiques, histologiquement prouvées, représentent environ 1 % de lI'ensemble

des extensions tumorales a distance.

Par conséquent, il n'est pas nécessaire de procéder a un curage ganglionnaire

systématique dans la zone de drainage de la tumeur.

b. Métastases générales :

Le dermatofibrosarcome métastase trés rarement, des séries rapportent un taux

de métastases générales allant de 3 a 5 %.

Le mode de découverte est souvent lié a des signes indirects résultant du
développement de la métastase, qui est généralement indolente et latente. Cela
souligne l'importance d'un suivi systématique et prolongé pour détecter une

métastase asymptomatique.”

4. Transformation sarcomateuse :

L’origine du DFS est toujours I'objet d’une controverse, puisqu’il n’existe pas

d’argument formel en faveur d’un type cellulaire particulier.

En 1995, Dominguez et al, rejettent la théorie de I'origine neurale et parlent

d’une origine fibroblastique et/ou myofibroblastique [17].

» En faveur de I'origine fibroblastique :

v" La morphologie des cellules tumorales : cellules fusiformes avec un noyau
semblable a celui d’un fibroblaste.
v' La synthése de collagene et de fibronectine par les cellules tumorales.

v' La présence de myofilaments musculaires lisses.
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v' La positivité en immunohistochimie du marquage par I’anticorps anti-
actine musculaire lisse.

v La positivité pour I’anticorps anti-vimentine.

v’ La transformation du DFS en fibrosarcome ou histicytofibrome malin [21].

» En faveur de I'origine histiocytaire :

v Les cellules tumorales mise en culture ressemblent a des histiocytes.
v' Le marquage immunohistochimique par les enzymes de type histiocytaires
tels que I'alpha 1 anti-trypsine, et alpha 1 anti-chymotrypsine [21].

= Qrigine neurale :

v' Autrefois admise, cette hypothese semble actuellement étre exclue [17].

Plusieurs chercheurs proposent que ces théories contradictoires pourraient
s'expliquer par le fait que le DFSP dérive d'une cellule mésenchymateuse
indifférenciée.

Au niveau ultrastructurel, cette hypothése est soutenue par la présence de
cellules présentant certaines caractéristiques a la fois des fibroblastes et des
histiocytes. Une cellule progénitrice pluripotentielle pourrait avoir la capacité de se
différencier en cellules fibroblastiques ou histiocytaires. Rockley et al. ont théorisé
que le comportement biologique du DFSP pourrait étre lié a la direction de la

différenciation.

Ainsi, les tumeurs avec un composant fibroblastique prédominant seraient plus
susceptibles de rester localement agressives, tandis que les tumeurs présentant des
foyers histiocitaires ou une prédominance histiocitaire auraient une plus grande

propension a métastaser.
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L’histogenese précise du DFSP reste a déterminer. Des investigations
supplémentaires sur les propriétés ultrastructurelles et immunohistochimiques du

DFSP seront nécessaires pour définir sa cellule d'origine [21].

Le dermatofibrosarcome protubérant peut donc comporter un ou plusieurs
groupes de cellules sarcomateuses de haut grade de malignité. Selon la littérature,
ces groupes peuvent correspondre a des zones de fibrosarcome ou d'histiocytome

fibreux malin.

Ces plages concomitantes peuvent s’observer dans la tumeur initiale ou

apparaitre a I’occasion d’une récidive de la tumeur apreés exérese.

La transition entre I’aspect histologique habituel du dermatofibrosarcome et les

plages de transformation sarcomateuse se fait de facon graduelle ou abrupte.

Les récidives semblent étre secondaires a une exérése incompléete et de

survenue plus rapide en cas de présence de plages sarcomateuses.
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IV. Epidémiologie :

1. Etude épidémiologique :

1.1. Fréquence :

Le DFS est une tumeur rare mais non exceptionnelle, représentant entre 0,1 et
1 % des tumeurs cutanées malignes et de 2 a 6 % des sarcomes des tissus mous chez
I'adulte. L'incidence mondiale est évaluée entre 0,8 et 4,2 cas par million chaque
année [22]. De plus, l'incidence moyenne est restée relativement stable au cours des

18 dernieres années[23].

1.2. L’age:
Comme I'ont mentionné plusieurs auteurs, le DFS peut se manifester a tout age
[13], allant de la naissance a 90 ans [24]. Les ages moyens au moment du diagnostic

se situent entre 27 et 47 ans [13], [25], [26], [27].

Ce phénomeéne est rare chez les enfants et les nouveau-nés[28], [29], [30], avec
une fréquence des cas pédiatriques estimée entre 6 et 20 % selon les études et les

criteres d'age utilisés [31].

En ce qui concerne les cas congénitaux, leur fréquence varie de 3 a 10 % dans

la littérature, bien que leur prévalence demeure tres faible [13] [32], [33].

Ceci a été noté dans notre étude. Ainsi, ’dge moyen des patients lors du
diagnostic est de 51,2 ans, avec des extrémes de 26 ans a 70 ans. Le pic de fréquence
dans notre série siege entre 40 et 60 ans, 77.7 % de nos patients sont agés entre 20-

60 ans. Nous n’avons pas trouvé de cas congénitaux ni de localisation chez I’enfant.
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Tableau 6: Tableau comparant les moyennes d'age selon les séries de la littérature.

Notre
série
- 27.3 40.3 42 40 41

51.2

Tableau 7: Répartition par tranches d’age selon les séries

0-10 11-20 21-30 31-40 41-50 51-60 61 et
plus

Série

9,6% 20.9% 36.5% 14.8% 5.2% 5.2% 7.8%

0% 8.6% 18.5% 24.7% 17.3% 14.8% 16.1%

0% 4.8% 9.5% 38.1%  23.8% 14.3%  9.5%

Notre série 0% 0% 11.1%  22.2% 0% 44.4%  22.2%
1.3. Sexe:

Le DFSP touche les deux sexes, avec une légere prédominance masculine
rapportée par la majorité des auteurs[29]. Cependant, le sex-ratio varie au sein des

différentes études.

D'autres chercheurs, tels que Bendix-Hansen et Behbahani, ont observé une

légere prédominance féminine[35].

Dans notre série, les 9 patients se répartissent en Shommes et 4 femmes, soit

un sex-ratio de 1.25.
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Tableau 8: Répartition des sex-ratio selon les séries de la littérature.

Série Taylor Bendix- Joucdar Fletcher Chmitah Hammas Notre

[13] hansen [29] [31] [37] N [1] série
[36]
Sex- 3.6 0.9 1.25 1.16 1.6 1.7 1.25

ratio

5. Epidémiologie causale :

a. Facteurs ethniques :

Toutes les races peuvent étre affectées par le DFS, mais l'estimation de
I'incidence raciale de cette tumeur s'avere complexe, car ce facteur est souvent peu

documenté dans la majorité des études [29].

Taylor et Helwig rapportent dans leur étude une nette prédominance du DFS

chez les individus de race blanche [13].

Une étude épidémiologique américaine étudiant I'impact des facteurs ethniques
sur le DFS montre une prédominance du DFS chez la race noire par rapport aux blancs
non hispaniques et aux hispaniques, avec respectivement des pourcentages de 45% ,

40%, 15% [38].
Dans notre série ce facteur n’est pas rapporté.

b. Facteurs héréditaires :

Aucune preuve ne suggere |'existence d'une prédisposition héréditaire ou familiale

[39], Seuls deux cas familiaux ont été rapportés.

Le premier concerne un pére et son fils, agés respectivement de 44 et 21 ans, pour

lesquels aucune analyse génétique tumorale n’a été effectuée [36].
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Le second cas implique un patient de 40 ans et son frere ainé. L'analyse
cytogénétique de la tumeur n'a révélé aucune anomalie distincte de celles observées

dans les cas sporadiques [40].

c. Facteurs favorisants :

Il existe des antécédents de traumatisme local dans 10 % a 20 % des cas, ce qui
suggere qu'il pourrait s'agir d'un facteur déclencheur [41]. Le délai entre le

traumatisme et I'apparition de la Iésion peut varier de 2 mois a 20 ans [13].

Dans une étude portant sur 115 cas, Taylor a observé des antécédents de
traumatisme au site de développement de la |ésion chez 19 patients, soit 16,5 %. La
gravité des traumatismes variait, allant d'une simple vaccination a des blessures de

guerre [13].

Coetzee a été le premier a décrire en 1964 |'apparition du DFS sur une cicatrice

de vaccination [42].

D'autres auteurs mentionnent divers facteurs exogenes associés a l'apparition
du DFS, tels que les cicatrices de brilures, de vaccinations, les radiothérapies de navi,
les lésions syphilitiques, des microtraumatismes sur une peau saine, ainsi que des
lésions de kératose arsenicale d'origine iatrogéne ou professionnelle [12], [20], [42],

[43], [45].

Une étude américaine a traité également I'impact de la grossesse dans la
survenue du DFS,et ainsi ; quatre tumeurs parmi 18 cas (22,2 %) sont apparues de
novo durant la grossesse, principalement au cours du premier ou du deuxiéme
trimestre, tandis que les autres (14/18, 78,0 %) ont montré une croissance rapide

pendant cette période [47].
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La survenue d’un traumatisme initial a été rapportée dans notre série chez trois
patients, soit 33.3% des cas, et la notion de grossesse chez une seule femme parmi

4.

V. Clinigue :

1. Délai diagnostique :

L'évolution lentement progressive et asymptomatique constitue un facteur
majeur contribuant au retard de diagnostic observé par de nombreux auteurs [13],

[48], [49], [50].

Dans notre série, le délai séparant I'apparition de la lésion de la premiere

consultation est en moyenne de 9.17 ans, avec des extrémes allant de 6 mois a 20

ans.

Tableau 9: Tableau rapportant le retard diagnostic selon les séries.

Notre
série

3semaines 3moisa 6moisa 5mois et 20 6mois a
a 33ans 2ans 27ans ans, (moyenne 20ans
de 8ans)
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2. Aspects cliniques :

Les premiers symptomes cliniques du DFS sont non spécifiques, rendant le
diagnostic difficile et entrainant une forte incidence de diagnostics erronés. Les
examens pathologiques et immunohistochimiques constituent donc actuellement

I’examen de référence pour le diagnostic du DFSP [51].

a. Phase initiale :

Initialement la lésion peut prendre I’aspect d’une plaque unique qualifiée de «
non protubérante » comme I’on décrit Martin et al [52], ces auteurs ont relevé quatre
différents aspects du DFS a travers une étude rétrospective menée sur 143 cas de DFS

confirmés par I’histologie [52] :

» Plaque atrophique (Figure 1): elle se présente comme une plaque blanche a
brune, éventuellement de couleur chair, souple, plate voire invaginée.

» Plaque sclérodermiforme (Figure 2): il s’agit d’une plaque blanche a brune,
éventuellement couleur chair, dure, plate voire invaginée.

» Plaque angiomateuse (Figure 3): c’est une plaque rougeatre ou bleutée, dure ou
souple, plate voire invaginée.

»= Autres formes planes ou invaginées: il s’agit le plus souvent de micronodules

dermiques coalescents formant une plaque non protubérante.

La tumeur peut parfois se manifester au début sous forme d’un nodule ferme,
enchassé dans la peau, apparemment bien délimité et mobile par rapport aux plans

profonds [13] [29] [36].
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Figure 14 : DFS prenant I’aspect d’une plague

atrophique [53]
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Figure 15: DFS prenant I’aspect d’une plague sclérodermiforme. [52]

Figure 16: DFS prenant I'aspect d’une plague angiomateuse [52]
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b. Phase d’état :

La lésion initiale progresse lentement sur une période de quelques mois a
quelques années, aboutissant a la formation d'une tumeur indolore évocatrice
(figure) : caractérisée par une plaque dermohypodermique. Cette plaque est parsemée
de nodules d'une consistance dure, pouvant présenter une coloration polychrome;
blanc jaunatre, brun ou au rose, et parfois accompagnée de télangiectasies. Sa taille
varie et elle est fixée a la peau superficielle tout en étant parfaitement mobile par

rapport aux plans profonds [13] [49], [53] [48].

Figure 17: DFS multinodulaire [21]
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T T TR I, T TN

Figure 18: lIésion nodulaire du dos d’un DFS [1]

Dans notre série, au moment du diagnostic, la tumeur était nodulaire dans 6
cas (66.7%), et prenait I’aspect d’une plaque indurée dans un seul cas (11.1%), et dans

2 cas (22.2%) il s’agissait d’une ulcération.
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3. Taille tumorale :

La taille de la lésion peut varier considérablement, étant généralement
influencée par le délai de consultation. Selon les publications, la taille tumorale peut
atteindre jusqu'a 40 cm, tandis que la moyenne se situe entre 1 et 5 cm [13], [54],

[55].

La taille tumorale des cas de notre série varie entre 3 et 20 cm avec une taille

moyenne de 7.75 cm.

Tableau 10: Taille tumorale dans différentes séries

Taille de la tumeur

Série .
<5cm 5-10cm >10cm Imprécise
Joucdar [48] 40.8% 43.2% 16% 0%
Behbahani [25]  58.8% 14.7% 26.5%
Tan [50] 70% 0% 10% 20%
Notre série 33.3% 44.4% 11.1% 11.1%

4. Localisation :

Plusieurs articles ont étudié la prévalence du DFSP par site, montrant que les
localisations les plus fréquentes se trouvent dans le tronc, suivi des membres (en

particulier dans le tiers proximal), et enfin de la région de la téte et du cou [56].

La localisation aux extrémités des membres est relativement rare chez I'adulte,

mais elle est plus fréquente chez I'enfant [13], [21], [27], [55].
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Certaines localisations sont exceptionnelles :

* 68 cas de DFS vulvaire ont été rapportés [57].
= 11 cas au niveau du scalp[58].

= 6 cas de localisation au niveau de la cavité buccale [59].

1 cas de DFS du jéjunum [60].

Dans notre série, menée au service de traumatologie orthopédie, les
localisations au niveau du membre supérieur sont légerement supérieures a celles du
membre inférieur. Il faut noter que notre étude concernait les tumeurs localisées au

niveau des extrémités, les autres localisations ont été exclues.

Tableau 11: Comparaison de la répartition des tumeurs en fonction du sieége

selon les séries de la littérature

Série
Taylor Joucdar Bendix- Chmitah Behbahani Hammas Notre
Localisations  [13]  [48] Hansen  [34] [25] N[1]  série
[49]
Tronc 50.4% 42% 57.9%  62% 76% 52% 0%
Membres 34.8% 45% 31.6%  14.2%  12% 33% 100%
Téte et cou 14.8% 11.1% 10.5% 23.8% 12% 15% 0%
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5. Caractére évolutif des lésions :

Dans la plupart des cas, les lésions demeurent stables ou évoluent lentement
sur une longue période avant qu'une accélération de la croissance ne soit observée

[12], [48] [21].

L’état général des patients reste longtemps conservé et il n’'y a pas

d’adénopathies [48], [61].

Dans notre série, les lésions s’étendaient lentement dans 88.89% des cas. Dans
un seul cas, soit 11.1% des cas, le développement de la tumeur était d’emblée

rapidement progressif.

6. Particularités clinigues du DFS de I’enfant :

Le dermatofibrosarcome (DFS) représente environ 5 a 6 % des tumeurs des
tissus mous chez l'enfant [55]. Son incidence est probablement sous-estimée, car
certaines tumeurs diagnostiquées chez des jeunes adultes ont pu débuter plusieurs

années auparavant [62].

La revue de la littérature indique que le DFS chez I'enfant se manifeste le plus
souvent sous la forme d'une plaque non douloureuse, parfois atrophique, dont la
couleur varie entre celle de la peau normale et un rouge violacé [62]. Ce n'est que
secondairement que des nodules apparaissent, leur juxtaposition entrainant la
sémiologie classique observée chez l'adulte, caractérisée par une plaque lobulée,
mobile en profondeur, d'une consistance dure et légerement élastique, recouverte
d'une peau lisse et tendue [62]. La croissance de la tumeur lente et peu

symptomatique est principalement responsable du retard diagnostic [63].
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L’objectif des examens d’imagerie adaptés (échographie et IRM en premier lieu)

est d’identifier des arguments fiables en faveur d’une lésion maligne.

Cependant leur valeur prédictive restant imparfaite, il reste souvent nécessaire
de compléter systématiquement ces investigations par I’analyse histologique d’une

biopsie réalisée par voie percutanée écho-guidée et parfois par voie chirurgicale [64].

La localisation sur le tronc est observée dans 86 % des cas de formes
congénitales et dans 42 % des formes pédiatriques [55]. Les membres sont atteints

dans 39 % des cas, avec une fréquence plus élevée chez I'enfant [55].

Aucun cas pédiatrique n’a été noté dans notre série.

VI. Aspects anatomo-pathologiques :

Le diagnostic positif du DFS est apporté par I’étude anatomopathologique et

immunohistochimique.

1. Macroscopie :

Le DFS se présente sous la forme d'un ou plusieurs nodules protubérants, de
couleur blanc-grisatre a la coupe, fermes ou élastiques, bien délimités, et envahissant

le dermel[13], [26], [65] .

Certaines zones tumorales peuvent parfois présenter un aspect translucide et
gélatineux, correspondant, en microscopie, a une transformation myxoide [13], [65].
Des zones hémorragiques ou kystiques peuvent également étre observées, bien que

la nécrose soit rare [13], [65].

Les limites de la lésion apparaissent floues latéralement, et des nodules

satellites peuvent étre observés a distance de la masse, notamment a un stade avancé
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ou lors des récidives. En profondeur, la tumeur peut atteindre le plan aponévrotique,
mais elle infiltre rarement les muscles ou I'os, sauf lorsqu'elle est de grande taille ou

récurrente [21].

Figure 19: Aspect macroscopique d'un dermatofibrosarcome, d'aspect
multinodulaire [66].
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2. Microscopie :

2.1. Forme typique :

La biopsie guide le diagnostic et I'histologie le confirme.

La coloration a I'hématoxyline-éosine (H&E) montre généralement une infiltration
diffuse du derme et de la graisse sous—cutanée par des cellules tumorales, entrainant

un motif en nid d'abeille.

Histologiquement, la tumeur est composée de cellules uniformes en forme de
fuseau, disposées selon un agencement storiforme caractéristique. Leurs noyaux sont

grands, avec peu de pléomorphisme et des figures mitotiques rares [67].
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Figure 20: tumeur d'origine dermique composée de cellules uniformes en forme de

fuseau ((A); grossissement x40) disposées principalement selon un agencement

storiforme ((B); grossissement X100 et (C); grossissement x200). Ces cellules sont

principalement localisé [68].
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2.2. Autres formes histologiques :

Des variantes histologiques moins courantes du DFSP ont été identifiées, a savoir
les variantes myxoides, pigmentées, myoides, cellulaires granulaire, sclérosantes,

atrophiques et fibrosarcomateuses.

2.2.1.Forme myxoide [68] :

Le DFSP myxoide a été décrit pour la premiere fois par Frierson et Cooper en

1983.

Il présente un stroma myxoide pale abondant, des vaisseaux fins et petits

fréquemment ramifiés, ainsi que des mastocytes dispersés.

Dans cette variante, la disposition storiforme caractéristique du DFSP est souvent
perdue, et les vaisseaux sanguins sont plus proéminents (Figure 2A,B). Cependant, un
motif en nid d'abeille d'infiltration dans la graisse sous-cutanée (Figure 2A) et une
expression diffuse de CD34 peuvent encore étre observés. Les noyaux des cellules

tumorales sont charnus, ondulés et uniformes (Figure 2C).
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Pour qu'un DFSP soit classé comme myxoide, les zones de transformation
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Figure 21: DFSP myxoide [68] :

Dans cette variante, la disposition storiforme caractéristiqgue du DFSP est souvent

perdue, et les vaisseaux sanguins sont plus proéminents. Cependant, le motif en nid

d'abeille d'infiltration dans la graisse sous—cutanée reste visible ((A): grossissement

X100 et (B); grossissement X40). Les noyaux sont charnus, ondulés et uniformes,

avec des zones focales ou diffuses de transformation myxoide ((C); grossissement

x200).
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2.2.2.Forme pigmentée :

Le DFSP pigmenté est également connu sous le nom de tumeur de Bednar,
comme décrit pour la premiere fois en 1957 par Bednar, qui l'avait initialement

appelée « neurofibromes storiformes de la peau ».

Le DFSP pigmenté est associé a de nombreuses cellules dendritiques contenant
du pigment mélanique (Figure 3 A, B). Ces cellules pigmentées expriment la protéine

S100 (et sont donc cohérentes avec des mélanocytes).

Ainsi, parmi les diagnostics différentiels du DFSP pigmenté, on trouve les

tumeurs mélanocytaires, y compris les naevus et le mélanome ... [68].
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quure 22: DFSP pigmenté.

Parfois, le DFSP peut présenter des zones de mélanocytes contenant des pigments

mélaniques ((A); grossissement x40 et (B); grossissement X200). La tumeur

présente par ailleurs les caractéristiques typigues du DFSP. Cette caractéristique n'a

aucune importance pronostique.

2.2.3. Forme atrophique :

Le DFSP atrophique a été décrit pour la premiere fois en 1985 par Lambert et
ses collégues [20], qui I'ont qualifié de variante « morpheaform » du DFSP en raison
de son apparence clinique déprimée et plagueuse, contrastant avec le nodule

protubérant typique du DFSP classique.

Histologiquement, le DFSP atrophique présente souvent des cellules fusiformes

disposées en faisceaux paralléles. Le motif storiforme habituel du DFSP classique est
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moins prononcé et peut étre focal. L'infiltration du sous-cutané sous-jacent est

fréquemment observée [68].

2.2.4. Forme myoide :

Le DFSP myoide a été décrit pour la premiere fois par Calonje et Fletcher en
1996. Il est composé de nodules de cellules fusiformes avec des noyaux charnus et
un cytoplasme éosinophile. Ces nodules sont souvent périvasculaires, avec des bords
cytoplasmiques bien définis, et associés a une hyalinisation du stroma (Figure 4A)

[68].
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Figure 23: DFSP myoide [68]

Les vaisseaux stromaux peuvent présenter une hyperplasie myointimale, entrainant

la formation de nodules myoides ((A); grossissement x40), ce qui n'est pas une

caractéristique habituelle du DFSP classique, mais plus fréguente dans le DFSP avec

transformation fibrosarcomateuse. Les nodules myoides présentent un cytoplasme

éosinophile plus abondant et brillant, avec des noyaux en forme de cigare,

caractéristiques de la différenciation musculaire lisse avec expression de I'e-SMA

((B); grossissement x100).
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2.2.5. Forme sclérosante :

Pour étre classé comme DFSP sclérosant, =50 % de la tumeur doit étre infiltré dans
un stroma dense, sclérotique et hypo cellulaire.

Les zones de sclérose sont généralement observées en surface et ne sont pas
associées a un antécédent de traumatisme externe ou de traitement
antérieur/concomitant.

Par conséquent, il a été suggéré que ces zones pourraient étre dues a une

régression tumorale [68].

2.2.6. DFSP a cellules granulaire :

Le DFSP a cellules granulaire a été décrit pour la premiere fois par Banerjee en 1990

et n'a, a ce jour, été rapporté que dans quatre cas dans la littérature.

Cette variante se caractérise par des zones de cellules polygonales plus grandes,
avec des noyaux ovoides centraux, parfois des nucléoles proéminents, et un
cytoplasme granulaire éosinophile abondant. Les granules dans le cytoplasme de ces

cellules montrent également une positivité PAS résistante a la diastase [68].

2.2.7. Forme fibrosarcomateuse :

Parmi toutes les variantes du DFSP, le DFSP fibrosarcomateux est la seule variante
cliniquement significative, car il est associé a un risque de récidive encore plus élevé
qgue le DFSP classique et possede également un potentiel métastatique. Le site le

plus courant des métastases a distance du DFSP fibrosarcomateux est le poumon.

Le DFSP fibrosarcomateux a été décrit pour la premiere fois par Mentzel en 1998. I
se caractérise par des zones de croissance en chevron ou en faisceaux, avec une

augmentation de la cellularité, de I'atypie et de l'activité mitotique (Figure 5A, B).
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La transition entre les zones de DFSP classique et celles de DFSP fibrosarcomateux

est souvent abrupte [68].

"N

Figure 24: DFSP fibrosarcomateux [68]:

La transformation fibrosarcomateuse est caractérisée par des zones montrant une
augmentation de la cellularité et une architecture en chevron, rappelant le
fibrosarcome ((A); grossissement x40). Ce constat représente une transformation
vers une tumeur de grade supérieur et comporte un risque de métastases. Le taux
mitotique peut &tre augmenté ((B); grossissement x100) et une nécrose peut étre
occasionnellement présente. Toutefois, ces deux caractéristiques ne sont pas
nécessaires pour le diagnostic.
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Tableau 12: Principales différences clinicopathologiques entre le

dermatofibrosarcome protubérant (DFSP) typique et le DFSP avec transformation

fibrosarcomateuse [69].

(G1 — bien différencié, G2 — modérément différencié, G3 — peu différencié).

Grade histologique Bien ou modérément Peu différencié (G3
différencié (G1-G2) présent dans au moins 5%
de la masse)
Expression positive du Toujours Souvent absente
CD34
Agencement cellulaire storiforme En chevrons
Douleur Rarement présente Fréquente

Métastase a distance  Tres rarement ou jamais  Peut étre retrouvée
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3. Immunohistochimie :

3.1. L’anticorps anti-CD 34 :

L'antigene CD34 est une glycoprotéine de 115 kDa (kilodaltons).

Dans le derme normal, les cellules CD34 positives constituent une population
distincte de cellules dendritiques, généralement situées dans le derme réticulaire,
autour des vaisseaux sanguins, des structures nerveuses, de la portion bulbaire des
follicules pileux, ainsi qu'autour de la membrane basale des glandes exocrines et

sébacées [70].

En 1990, Ramani, Bradley et al. furent les premiers a détecter |I'expression de

I'antigene CD34 dans 4 des 5 cas de DFSP [71].

Cohen, Rapini et al. ont décrit pour la premiere fois, en 1991, la différence
d'expression du CD34 entre le DFSP (dermatofibrosarcome protubérant) et
I'histiocytofibrome bénin, ainsi que l'utilité potentielle du marquage par les anticorps
anti-CD34 pour distinguer ces deux types de tumeurs [16]. Dans cette étude, quatre
des six cas de DFSP étudiés exprimaient intensément le CD34, contrairement aux 23

cas d'histiocytofibromes bénins, qui étaient tous négatifs pour ce marqueur.

Aiba et al. ont examiné l'expression du CD34 dans diverses tumeurs
fibrohistiocytaires. Parmi ces tumeurs, le DFSP était la seule a présenter une
expression de CD34 par les cellules tumorales, contrairement aux autres tumeurs ou
I'expression du CD34 a été observée au niveau des cellules endothéliales vasculaires

[72].
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La plupart des publications ont montré que le CD34 est un marqueur sensible
pour le DFSP. En effet, 80 a 100 % des cas de DFSP sont positifs pour les anticorps

anti-CD34 [72], [73], [74].

Cependant, ce marqueur n'est pas spécifique du DFSP, car il est également
exprimé par d'autres tumeurs d'origine vasculaire, les tumeurs musculaires lisses,
celles des gaines nerveuses, le sarcome épithélioide, ainsi que par d'autres lésions
telles que I'hémangiopéricytome, la tumeur fibreuse solitaire et les tumeurs stromales

gastro-intestinales (GIST) [21], [75].

Par ailleurs, une diminution de I'expression du CD34 a été observée dans les

transformations fibrosarcomateuse du DFSP [76].

Cet immunomarquage pourrait, selon certains auteurs, étre utile au diagnostic
dans les cas ou une transformation fibrosarcomateuse du DFSP est suspectée [21],
[73]. Il pourrait également permettre de distinguer un résidu tumoral d'un tissu

cicatriciel lors d'une reprise chirurgicale du DFSP [73].
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Figure 25: Analyse immunohistochimique réalisée avec un anticorps anti-CD34
d’une coupe histologique d’un DFS (x200). Un marquage intense des cellules
tumorales est observé [68].

Tableau 13: Sensibilité de I’anticorps anti-CD34 dans les différentes séries.

Notre
série

80% 100% 92.6% 100% 100% 100%
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3.2. Autres marqueurs :

En ce qui concerne les autres marqueurs, le DFSP est fortement positif pour la

vimentine, mais son marquage n'a pas une grande utilité diagnostique [21].

Par ailleurs, on peut citer d'autres marqueurs qui sont classiquement négatifs

dans le DFS [72] :

* Les marqueurs épithéliaux : cytokératine et EMA

= Marqueurs musculaires : desmine, panactine HHF35 et actine musculaire lisse

» Marqueurs histiocytaires : alpha-1-antitrypsine, alpha-1-antichymotrypsine et
CD68

= Marqueurs nerveux : protéine S100

» Marqueur des cellules mélanocytaires activées : HMB45

Dans notre série, I’étude immunohistochimique a porté également sur I’anti
Desmine, la PS100, CD68, et 'actine musculaire lisse, ces derniers étaient tous

négatifs dans 100 % des cas.

Le tableau 12 montre les différences immunohistochimiques présentées par les

formes histologiques du DFS.
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Tableau 14: différences immunohistochimigues présentées par les formes

histologiques [77].
DFS

+ + /- + - - -
classique

Tumeur de
Bednar

DFSP
myoide
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Vil. Anomalies cytogénétiques :

La majorité des dermatofibrosarcomes protubérants sont caractérisés
cytogénétiquement par la présence soit de chromosomes en anneau surnuméraires
contenant des séquences intercalées provenant des chromosomes 17 et 22, soit de la
translocation déséquilibrée t(17;22). Ces réarrangements aboutissent a la fusion du
gene de la chaine alphal du gene du collagene de type 1 (COLTAT1) situé sur le
chromosome 17 et le géne du facteur de croissance dérivé des plaquettes B (PDGFB)

situé sur le chromosome 22.

Ces anomalies moléculaires sont détectables par FISH (hybridation in situ en

fluorescence) ou par RT-PCR (PCR en transcriptase inverse).

Cependant, la FISH n'est pas nécessaire pour le diagnostic lorsque celui-ci est
jugé certain par le pathologiste : aucun diagnostic certain n'a été modifié suite aux

résultats de la FISH.[78]
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Figure 26: FISH a double fusion réalisée sur un DFSP avec un ensemble de sondes

personnalisé couvrant le locus COL1A1 (orange spectre) et PDGFB (vert spectre),

montrant plusieurs signaux juxtaposés orange/vert (jaune) indicatifs de multiples

copies de la fusion C [79].
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VIIl. Diagnostic différentiel :

Les similarités dans les manifestations cliniques et les chevauchements dans les
profils histopathologiques et 'immunomarquage au CD34 avec d'autres tumeurs
nécessitent de différencier le DFSP (dermatofibrosarcome protubérant) d'autres

[ésions bénignes et malignes.

Une évaluation détaillée de la présentation clinique et des caractéristiques
morphologiques, complétée par I'immunohistochimie, est nécessaire pour établir un

diagnostic précis (Tableau).

Les cas complexes peuvent étre soumis a des tests moléculaires, y compris le
FISH (hybridation in situ par fluorescence) et la RT-PCR (réaction de transcription
inverse-PCR), afin de détecter les réarrangements génétiques et les transcrits de

fusion génétique dans des tissus tumoraux fixés au formol et inclus en paraffine [80].

Mme. JAAKOU lkrame 95



Le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand: marges d’exérese

et récidives

These N°003/25

Tableau 15: les diagnostics différentiels du dermatofibrosarcome protubérant [80].

Elevé, pédiculé ou en
forme de dome. Plus
fréquente sur les
extrémités, chez les
jeunes (20-49 ans) et
avec une prédominance
féminine

Masse ronde, ovoide,
bien délimitée et solide,
la plus fréquente sur les
membres, entre 20 et 50
ans.

Nodule solitaire, de
couleur peau, indolore, a
croissance lente, souple
et caoutchouteux.
Fréguemment observé
chez les jeunes patients

Plus pléomorphe, avec a la fois de

petites cellules fibroblastiques en forme

de fuseau et de plus grandes cellules
histiocytaires mélangées a des cellules
inflammatoires chroniques dans le
derme (Figure 8A). Hyperkératose,
acanthose et pigmentation dans
I'épiderme.

Bien délimitée avec une capsule fibreuse,
2 types de structures cellulaires ; type A

d’Antoni (cellules fusiformes
hyperchromatiques ondulées et
hautement organisées disposées en
palissades) et Antoni B (composants
myxoides hypocellulaires).

Composé de types cellulaires multiples,
y compris des cellules de Schwann, des
cellules de type périneuriales, des
cellules fibroblastiques, des axones
emprisonnés, entrelacés de collagene,
des mastocytes et des lymphocytes.

Xilla +

S100+

S100+
CD34+
Sox10+
Collagene IV+
Xllla-

(20 4 40 ans). Alpha SMA-
Survient généralement Cellules fusiformes relativement CD34+
chez les adultes plus uniformes, disposées dans de longues STAT6+
agés, masse a bandes fines et paralléles de collagene CD99+
croissance lente et sans aucun arrangement particulier. . .
) : Vimentine+
indolore avec un faible .
v . Desmine-

taux d'infiltration et de
métastases. 5100-
Lésion a croissance Cellules fusiformes peu atypiques CD34+
lente, de couleur peau, mélangées avec des lipocytes plus ou Rb-
surélevée, polypoide moins matures ou absents, associées a S100-
a\{e.c f:ies bords bien des fibres de collagéne en forme de Alpha SMA-
définis chez les cordes.
personnes agées.
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Nodule pigmenté ou non Atypie significative, pléomorphisme, S100+
pigmenté sur la peau hyperchromasie nucléaire, absence de Melan-A -
exposée au soleil chez disposition en storiforme, pigmentations HMB-45 -
les adultes agés. dans les ce:IIuIes fus-lformes, de.rlve de CD34 +
cellules mélanocytaires dysplasiques. .
parfois
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IX. Bilan d’extension -

En plus d'une anamnése complete et d'un examen clinique approfondi, le
diagnostic du dermatofibrosarcome protubérant (DFSP) suspecté nécessite une
biopsie afin d'établir un diagnostic histopathologique. Le compte-rendu doit préciser
la présence de modifications fibrosarcomateuses ou d'autres caractéristiques a haut

risque [80].

Les examens d’imagerie ne sont pas effectués systématiquement car le DFSP
est typiquement sous forme d’une petite masse superficielle, et leurs résultats sont

non spécifiques du DFSP [81].

1. Bilan d’extension locorégional :

En fonction de la localisation du dermatofibrosarcome protubérant (DFSP), des
examens d'imagerie tels que les radiographies standards, I'échographie des tissus
mous, la tomodensitométrie (scanner) ou l'imagerie par résonance magnétique (IRM)
peuvent fournir des informations sur I'extension et I'envahissement en profondeur de

la tumeur.

L’échographie est rapide et accessible. Par conséquent, elle est couramment
utilisée pour I'évaluation initiale des masses superficielles des tissus mous, y compris
le dermatofibrosarcome protubérant (DFSP). A I'échographie, le DFSP apparait
généralement comme une masse ovale, bien délimitée et bien circonscrite, qui peut
étre légerement lobulée. En général, le DFSP se présente comme une masse
hypoéchogene ou comme une masse présentant des zones mixtes hypoéchogenes et

hyperechogéenes. Les zones hypoéchogene sont associées a une forte cellularité,
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tandis que les zones hyperechogénes sont liées a des zones de cellules tumorales et

de tissu fibreux [81].

Figure 27: Un homme de 66 ans présentant un DFSP de l'aisselle gauche.

L'échographie réveéle une tumeur cutanée et sous—cutanée superficielle, multilobée,

hypoéchogéne, mesurant environ 9,6 cm en longueur, avec au moins 3 nodules

consécutifs montrant une profondeur [81] .

La tomodensitométrie (TDM) est utilisée pour évaluer la localisation
anatomique, la taille et la forme de la lésion. En TDM, le DFSP apparait généralement
bien défini avec une structure nodulaire. Le DFSP présente souvent une densité

similaire a celle du muscle squelettique.

Le scanner peut étre utilisé en préopératoire pour évaluer la taille et I'étendue
du DFSP afin de prévenir les récidives locales. Elle doit également étre utilisée lorsque

I'extension de la lésion a I'os sous-jacent est suspectée [81].
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Figure 28: TDM thoraco-abdominale [81] :

Une femme de 39 ans consulte pour une masse douloureuse sous le sein droit.
La tomodensitométrie axiale du thorax et de I'abdomen révele deux nodules de tissu
sous-cutané s'étendant jusqu'a la surface de la peau et en contact avec la musculature
adjacente, sans extension dans la cavité thoracique ou abdominale. Le nodule plus
latéral mesure environ 4,3 X 2,4 cm (fleche) (Figure 2A), tandis que le nodule plus
meédial mesure environ 2,2 x 1,6 cm (fleche) (Figure 2B). Les nodules s'étendent dans
la dimension cranio-caudale sur environ 4 cm, du niveau des 8e a 10e coOtes
latéralement. Les rapports pathologiques ont confirmé le diagnostic de DFSP avec

transformation fibrosarcomateuse.
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L'imagerie par résonance magnétique (IRM) reste la modalité d'imagerie privilégiée
pour les tumeurs des tissus mous en raison de sa haute résolution de contraste des

tissus mous [81].

Figure 29: IRM pelvienne [81] :

Une femme de 25 ans se présente avec une masse a croissance lente depuis 3 ans,

avec un récent changement de taille et de couleur. L'IRM axiale T1 du pelvis (Figure

4A) montre un nodule de tissu cutané/sous-cutané bien circonscrit et isointense

dans la région du bas du dos gauche au niveau de L3-L4, mesurant environ 3,0 X

2,7 X 2,0 cm (fleche). L'IRM axiale T2 du pelvis (Figure 4B) montre une intensité de

signal augmentée de la Iésion. Aprés administration de contraste intraveineux

(Figure 40), la Iésion présente un rehaussement homogéne du contraste. La biopsie

a révélé un dermatofibrosarcome protubérant.
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Dans notre série, une TDM a été demandée chez 4 patients (AngioTSA, TDM de
la cuisse, TDM abdominopelvienne, TDM CTAP) tandis que 3 patients ont bénéficié

d’une IRM.

2. Bilan d’extension a distance :

La rareté des métastases a été liée a la localisation superficielle du
dermatofibrosarcome protubérant (DFSP), a son bas grade histologique dans la grande
majorité des cas, ainsi qu'a sa taille généralement petite. Les métastases surviennent
principalement par voie hématogéne et se propagent typiquement vers les poumons

[69].

L’exploration des poumons a l'aide d'une radiographie pulmonaire, voire d'une
tomodensitométrie (TDM) thoracique, est recommandé, en particulier en cas de
symptomes respiratoires et/ou de récidive tumorale ou de transformation

sarcomateuse [82], [83].

D'autres examens, tels qu'une IRM cérébrale, une scintigraphie osseuse, ou
d'autres explorations adaptées, pourront étre prescrits en fonction des signes

cliniques évocateurs.

Dans notre série, des radiographies thoraciques ont été demandées revenues
normales dans tous les cas voire une TDM thoracique chez 1 patient, des
échographies des parties molles qui ont objectivé dans plusieurs cas des formations

ganglionnaires infra centimétriques, 1 échographie abdominale et 2 CCTAP.

La scintigraphie osseuse a été demandée chez un patient pour suspicion de

l[ésion osseuse secondaire sur TDM, revenue normale.
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X. Traitement :

1. Buts :

Le traitement du dermatofibrosarcome protubérant (DFSP) est principalement

chirurgical. Les objectifs de la prise en charge chirurgicale sont :

» |’excision complete de la tumeur avec des marges négatives,
» La préservation de la fonction des organes concernés de maniere aussi
optimale que possible

= |'optimisation de I'apparence esthétique [67].

2. Moyens :

En matiere du traitement du DFS, la chirurgie constitue la pierre angulaire.

2.1. Moyens chirurgicaux :

2.1.1. Exérese large :

L'excision large (WLE) est la technique la plus couramment utilisée. En raison de
la nature infiltrante de la tumeur, I'obtention de marges microscopiques négatives est
essentielle pour prévenir les récidives. Cependant, I'extension microscopique de ces
tumeurs est souvent importante et excentrique, ce qui rend l'excision large standard

souvent insuffisante [67].

Le traitement conventionnel est I'excision locale large (WLE) avec des marges
chirurgicales de 1 cm a 5 cm de peau cliniguement non impliquée. La marge profonde
est définie anatomiquement et prend au moins le fascia profond. Les taux de récidive

rapportés aprés WLE varient de 0 a 60 % [84].
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Dans I’exérese locale large (WLE), des marges périphériques de 5 cm sont
associées a un taux de récidive de 0 %, tandis que des marges conservatrices
(inférieures a 2 cm) sont associées a des taux de récidive de 26 a 60 %. Par conséquent,
la marge périphérique recommandée pour I’exérese large est de 2 a 4 cm, avec 4 cm

pour les variantes plus grandes et/ou plus agressives [85].

En ce qui concerne notre série, les marges d’exéréses passaient en périphérie

de 3 a5 cm des limites tumorales pour nos 9 patients.

Dans tous les cas, l'exérese était jugée satisfaisante lors de I’examen
anatomopathologique définitif et aucun de nos patients n’a nécessité de complément

d’exéreses pour marges envahies.
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Tableau 16: les pourcentages de récidive selon les marges d’exérése [86].

Notre série

1983

2000

2006

2007

2010

2012

2014

2015

2024

18

33

62

40

203

442

20

63

0 (0%)

0 (0%)

2 (6.67%)

0 (0%)

0 (0%)

8 (5.67%)

0 (0%)

0 (0%)

0 (0%)

8(72.73%)

3 (18.75%)

15 (46.88%)

0 (0%)

3 (1.52%)

110 (36.54%)

0 (0%)

5(14.29%)

0 (0%)
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2.1.2. La chirurgie micrographique de Mohs:

La chirurgie de Mohs (MMS), d'autre part, permet de détecter les extensions
microscopiques de la tumeur tout en préservant un maximum de tissus sains. Elle
constitue lI'approche chirurgicale idéale pour les tumeurs situées dans la région de la
téte et du cou, tandis qu'une excision large avec des marges chirurgicales élargies

peut entrainer des déformations esthétiques et des dommages fonctionnels [67].

La chirurgie de Mohs (MMS) est une alternative a I'excision large locale (WLE)
durant laquelle La tumeur est retirée en un seul bloc avec une marge de 1 cm
«Debulking». La piece est orientée anatomiquement puis cartographiée, ensuite elle
est immédiatement découpée en segments plus petits qui permettent la section apres

congélation avec marquage au colorant des angles de chaque segment.

Les coupes sont réalisées en périphérie tangentielles aux berges et une coupe
horizontale de la base du DFSP, ce qui permet au clinicien d'examiner
microscopiquement presque 100 % des marges profondes et périphériques de la
tumeur. Le processus est répété, jusqu'a ce que la marge chirurgicale soit nette.
Classiquement, elle est réalisée sur des sections de tissu frais congelé avec lecture

extemporanée.

Cette évaluation minutieuse des marges avec la chirurgie de Mohs (MMS)
contraste fortement avec l'examen histologique conventionnel utilisant des coupes
verticales d'un échantillon de WLE fixé en permanence et inclus dans de la paraffine,
ou seulement 1 % a 5 % de la marge tumorale est examinée. Il est avancé que
I'évaluation complete des marges avec MMS explique les taux de récidive locale
extrémement faibles associés a cette technique, plusieurs études rapportant un taux

médian de récidive locale inférieur a 1 % [87].
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Depuis sa premiere description, la technique « princeps » (Mohs’ Chemosurgery)
a notablement évolué. Plusieurs variantes ont vu le jour : « la chirurgie micrographique
de Mohs », « la technique verticale modifiée », le « Mohs lent » ... Mais son principe
est resté le méme : I’excision se fait sous controle histologique exhaustif des tranches
périphériques de la piece d’exérese, le but est d’enlever complétement la tumeur avec

le moins de sacrifice de tissu sain environnant.
Les avantages de cette méthode sont majeurs :

= Le caractére complet de I’exérése est validé. A notre connaissance, les taux de
récidive locale apres exérése de DFS par chirurgie micrographique seraient les
plus faibles.

» Le sacrifice des tissus sains est minimal (les marges de sécurité sont réduites) ;
la réparation de la perte de substance est donc facilitée par la limitation de la

perte de substance au « minimum suffisant ».

Pourtant, la MMS ne remplace pas la chirurgie classique chez tous les patients

vu les inconvénients significatifs de la MMS :

» La MMS est une procédure hautement spécialisée, qui nécessite une formation
considérable et une équipe auxiliaire spécialisée, limitant ainsi son utilisation
généralisée.

= La MMS est tres chronophage, nécessitant la création et I'examen de multiples
sections histologiques de la tumeur pendant que le patient attend. Pour de
nombreux patients, une procédure chirurgicale en plusieurs étapes (« Mohs lent
»), nécessitant plusieurs heures réparties sur plusieurs jours, est nécessaire,

suivie d'une reconstruction chirurgicale plastique sur un autre jour pour bon
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nombre de ces patients. Ces facteurs rendent la MMS a la fois colteuse et peu
pratique pour le patient.
» La MMS est généralement réalisée sous anesthésie locale, ce qui limite son

application aux tumeurs plus volumineuses.

Ainsi, la plupart des experts dans ce domaine s'accordent a dire que la MMS est
une approche chirurgicale idéale pour les DFSP relativement petits, situés dans des
zones esthétiquement sensibles, ou la préservation des tissus est cruciale pour

obtenir des résultats cosmétiques et fonctionnels optimaux [87].
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Figure 30: Représentation schématique de la technique de la chirurgie de Mohs [88].
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Figure 31: Des sections horizontales, englobant toute la périphérie de I'échantillon
réséqué, sont réalisées lors de la chirurgie micrographique de Mohs [89].
La tumeur résiduelle présente sur un bord périphérigue de I'échantillon est

facilement détectée en B. Celle-ci serait ré excisée lors d'une procédure en
deuxieme étape, retirant uniquement du tissu supplémentaire de la région du
guadrant supérieur gauche, et plusieurs sections horizontales séparées du tissu ré
excisée seraient analysées pour suivre, mesurer et permettre une nouvelle ré
excision de I'extension microscopique de la tumeur. Dans cet exemple, un total de
guatre étapes de Mohs sont nécessaires pour obtenir une marge sans tumeur.
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Figure 32: Marge de la premiére couche [2]. Figure 33: Marge superficielle et
profonde positive [2].

Figure 34: Fiche micrographique pour l'identification + [2].
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Figure 35: Deuxiéme couche [2]. Figure 36: Sectionnement de la

couche [2].

Figure 37: Marges négatives aprés la deuxiéme couche [2].

Mme. JAAKOU lkrame 112



Le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand: marges d’exérese These N°003/25

et récidives

Tableau 17: Le taux de récidive chez les patients traités par la technique de Mohs.

Nouri [90] 2002

Llombart [91] 2009 19
Tan [92] 2011 35
Chaput [93] 2013 35

3.5
2.5
3.8

S O O O

Dans notre série, aucun de nos patients n’a bénéficié de cette technique.

Tableau 18: Comparaison entre I’exérése large et la chirurgie micrographique de

Mohs [80].

-Procédure relativement
plus simple

-Réparation immédiate de
la plaie apres I'ablation de
la tumeur

-Rentable pour les
patients et les ressources
médicales

-Incapacité a évaluer les
marges chirurgicales
pendant lI'opération
-Taux de récidive locale
plus élevé par rapport a la
chirurgie de Mohs

Idéal pour les DFSP
primaires sur le tronc ou
les extrémités

~Evaluation précise et compléte de 100 %
des marges chirurgicales pendant
I'excision ; la réparation de la plaie est
effectuée lorsque des marges saines sont
obtenues

-Taux de récidive locale plus faibles par
rapport a l'excision chirurgicale large

-Nécessite une formation spécialisée
pour les chirurgiens

-Fermeture retardée (généralement le
meéme jour) pour permettre une
évaluation pathologique

-Codt plus élevé

Idéal pour les DFSP situés dans des
zones sensibles sur le plan esthétique et
fonctionnel, telles que le visage, le cuir
chevelu, le cou, les organes génitaux et
les doigts, afin de préserver les tissus
pour une reconstruction esthétique
optimale et une récupération
fonctionnelle.
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2.1.3. Le curage ganglionnaire :

La dissémination du dermatofibrosarcome protubérant (DFSP) se fait
principalement par voie hématogeéne plutdt que par extension lymphatique. Les
métastases lymphatiques sont rares [94]. En outre, les rares curages ganglionnaires
réalisés a titre préventif n'ont pas mis en évidence de signes d'envahissement tumoral.
Par conséquent, la pratique du curage ganglionnaire systématique semble dépourvue
de justification [22]. Dans notre étude, aucun patient n’a bénéficié d’un curage

ganglionnaire.

2.2. Moyens de reconstruction :

En cas de perte de tissu importante, la reconstruction ne peut étre réalisée
gu'apres confirmation de marges négatives. Le choix de la méthode reconstructive

dépend de la taille et des caractéristiques du défaut tissulaire [67].

2.2.1. La suture directe [29] [48]:

La suture cutanée simple, bien que techniquement la plus facile et la plus
favorable sur le plan esthétique, présente une application limitée aprés une exérese
large. Elle est principalement indiquée pour les lésions de petite taille et dans les
zones ou la laxité et/ou I'excédent de peau permettent une fermeture directe, comme

dans la région de la paroi abdominale.

Dans notre série, la suture directe a été réalisée chez 4 patients soit 44.4% des

cas.
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2.2.2. La cicatrisation dirigée [95]:

La cicatrisation dirigée, ou « assistée », consiste a optimiser les processus de

cicatrisation spontanée et se divise classiquement en trois phases :

» La détersion suppurée (variable), traitée par des approches médicales ou
chirurgicales.

= Le bourgeonnement (qui peut étre sain, atrophique ou hypertrophique),
favorisé par 'application d'un microclimat chaud et humide, accompagné
d'une rétraction cicatricielle centripeéte.

» |’épidermisation ou épithélialisation.

La phase de détersion suppurée peut étre raccourcie par un parage chirurgical
minutieux et l'utilisation de pansements humides. Un contrdle optimal de la qualité
du bourgeon charnu permet une épithélialisation plus rapide. Il est a noter que le
bourgeonnement et I'épidermisation se produisent simultanément, et c'est I'équilibre
entre ces deux processus qui détermine la qualité de la cicatrisation des plaies traitées

de cette maniere.

Dans notre série, cette méthode a été utilisée chez 2 patients soit 22.2% des

cas.

2.2.3. La greffe de peau [96]:

La greffe cutanée consiste en un fragment de peau totalement détaché de son
réseau vasculaire et nerveux, et qui, pour survivre, doit développer un nouveau réseau

vasculaire a partir du lit sur lequel elle est greffée. La classification des greffes
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cutanées se fait en fonction de leur épaisseur : les greffes d'épaisseur variable incluent
I'épiderme ainsi qu'une portion variable du derme, tandis que les greffes de peau

entiere comportent I'épiderme et l'intégralité de I'épaisseur du derme.

On distingue plusieurs types de greffe selon leur épaisseur :

» Greffe de peau mince : Elle emporte I’épiderme jusqu’au niveau des papilles
dermiques.

» Greffe de peau semi épaisse : Elle emporte I’épiderme une partie plus ou
moins profonde du derme laissant en place certaines annexes épithéliales
sébacés, sudorales ou pilaires.

= (Creffe de peau totale : Elle emporte toute I’épaisseur de la peau, épiderme,

derme avec ses annexes pilosébacées.

Dans notre série, la greffe a été réalisée chez 3 patients soit 33.3% des cas.

2.2.4. Les lambeaux [97]:

Un lambeau cutané est un fragment de peau et de tissu sous-cutané qui
conserve une vascularisation autonome grace a un pédicule vasculaire, avec lequel il
reste relié par sa base. Selon la nature des structures tissulaires transférées, on
distingue les lambeaux dépourvus de tissu cutané et ceux qui incluent une palette
cutanée, ces derniers étant les plus couramment utilisés. Parmi ces derniers, on trouve
les lambeaux cutanés, musculo-cutanés et fascio-cutanés. Ces types de lambeaux

permettent de couvrir de vastes pertes de substance.
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2.3. Moyens médicaux :

2.3.1. Radiothérapie :

De nombreuses études ont montré que le dermatofibrosarcome protubérant
(DFSP) est une tumeur radiosensible et que la radiothérapie adjuvante est efficace
pour controler la croissance tumorale et réduire l'incidence des récidives

postopératoires.

Une analyse rétrospective de 53 patients atteints de DFSP traités par chirurgie
et par radiothérapie préopératoire ou postopératoire au MD Anderson Cancer Center

a révélé des taux de survie sans maladie de 98 % et 93 % a 5 et 10 ans, respectivement.

Une dose totale de 60 Gy est recommandée pour des marges indéterminées ou
microscopiquement positives, et jusqu'a 70 Gy pour des marges macroscopiquement
positives ou une tumeur primaire volumineuse. Le champ de radiation doit s'étendre
de 3 a 5 cm au-dela des marges chirurgicales ou de la limite de la tumeur primaire,
chaque fois que cela est possible. Une dose individuelle peut étre administrée a raison

de 2 Gy par jour, 5 fois par semaine [80].

2.3.2. Chimiothérapie :

La chimiothérapie systémique n'est pas indiquée en traitement de premiere
intention dans le dermatofibrosarcome protubérant (DFS) [98]. Elle est principalement
utilisée en thérapeutique palliative, souvent en association avec la radiothérapie, bien

que son efficacité reste limitée.
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En effet, plusieurs protocoles thérapeutiques incluant la doxorubicine,
I'ifosfamide, le méthotrexate et la dacarbazine ont été tentés dans le traitement des

DFS récidivants ou métastatiques, sans résultat [31].

Dans notre série, aucun patient n’a recu la chimiothérapie.

2.3.3. Lathérapie ciblée :

La compréhension du rble de la tyrosine kinase du récepteur p du PDGF dans le
dermatofibrosarcome protubérant (DFSP) a ouvert de nouvelles perspectives pour des
thérapies néo adjuvantes ciblées. Ainsi, depuis 2006, I'imatinib mésylate (Gleevec) a
été approuvé par la Food and Drug Administration (FDA) aux Etats-Unis, puis par les
autorités européennes, en tant qu'agent unique pour le traitement du DFSP

inopérable, primaire, localement inopérable, récidivant et métastatique.

L'imatinib est un inhibiteur de la tyrosine kinase spécifiquement dirigé contre
les récepteurs du Colony Stimulating Factor 1 (CSF-1) et les récepteurs PDGFR « et B

[69].

L'imatinib mésylate (IM) est un inhibiteur puissant et spécifique de la protéine
tyrosine kinase, agissant en interférant avec la phosphorylation et l'activation du
récepteur PDGF B, qui est activé constamment en raison de la translocation et de la
fusion des genes PDGFB et COLTAT1.

Des études récentes in vitro et in vivo ont démontré que I'IM avait des effets
inhibiteurs sur la croissance du dermatofibrosarcome protubérant (DFSP). L'efficacité
a été prouvée par une réduction de la cellularité tumorale et la formation d'une fibrose

hyalinique marquée dans les tissus ayant répondu au traitement par IM [80].
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Chromosome 17 Chromosome 22

PDGFB DIMER

POGFR Gl
——— Imatinib

Intracellular signal

Figure 38: La fusion COL1A1-PDGFB agit comme un PDGFB fonctionnel complet,

activant le récepteur PDGFR [99]

L'imatinib, en tant qu'inhibiteur de la tyrosine kinase du récepteur PDGFB, bloque la

transduction du signal intracellulaire.

Dans environ 8 % des cas de DFSP, la fusion COL1A1-PDGFB n'est pas retrouvée,
ce qui suggere que d'autres genes pourraient étre impliqués dans ces cas, ou qu'il

existe un réarrangement cryptique du gene COLT1AT ou PDGFB [99].

L'imatinib a été étudié dans trois essais cliniques de phase I, permettant de

mieux comprendre le potentiel de la molécule. Les taux de réponse et le temps jusqu'a
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la progression tumorale ne différaient pas de maniere significative entre ces essais
réalisés a différentes doses (400 mg par jour ou 400 mg X 2 par jour), suggérant que
400 mg par jour est aussi efficace que 800 mg par jour [21]. La durée et position
optimales du traitement néo adjuvant par imatinib n'ont pas encore été définitivement
établies. De futures études seront nécessaires pour déterminer son rble en
préopératoire ainsi qu'en post-opératoire dans le cadre adjuvant apres une excision

chirurgicale incomplete.

Des stratégies alternatives avec de nouvelles molécules sont actuellement
évaluées, telles que le pazopanib, qui est en cours d'évaluation dans une étude

multicentrique menée par le Groupe Francais d'Oncologie Cutanée [100].

Parmi les effets secondaires de I'lmatinib on peut citer :

* Anémie, Thrombopénie, Neutropénie
» Nausées et Vomissements

»= Diarrhée

= Myalgies

= Rash cutané

= |nsuffisance rénale.

Dans notre série, aucun cas n’a bénéficié de thérapie ciblée.
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3. Indications :

3.1. Tumeurs résécables :

Le traitement du Dermatofibrosarcome Protubérant (DFSP) repose sur une
résection chirurgicale compléete de la tumeur avec des marges histologiquement
négatives. Il n'existe pas de consensus universel concernant la largeur minimale des
marges d'excision. L'excision large (WLE) reste le traitement de référence. La chirurgie
micrographique de Mohs (MMS) doit étre envisagée dans les cas impliquant des zones
a enjeux esthétiques ou dans des régions ou la conservation des tissus est essentielle,

telles que le visage ou les oreilles [6].

3.1.1. Localisation au niveau de la téte et cou :

La DFSP de la téte et du cou est une néoplasie rare ayant une propension a la
récidive locale lorsque les marges chirurgicales sont inadéquates [101]. Une largeur
de marge minimale de 2 cm peut prévenir une nouvelle récidive, en particulier pour
les tumeurs de grande taille ; cependant, cela doit étre envisagé apres avoir pris en
compte les options de reconstruction disponibles ainsi que les aspects fonctionnels

et esthétiques [102].

Chaque fois que cela est possible, la chirurgie micrographique de Mohs (MMS)
peut étre un meilleur choix pour maximiser la préservation des tissus et garantir un

taux de récidive plus faible [103].

La reconstruction peut se faire par suture simple, greffe de peau ou lambeaux

tout en respectant les unités esthétiques.
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3.1.2. La localisation scapulaire et thoracique :

La modalité de traitement préférée pour le DFSP est la chirurgie micrographique
de Mohs, qui permet un retrait histologique complet avec un faible taux de récidive.
La majorité des chirurgiens recommandent une excision avec une marge de 2 a 4 cm
autour de la peau environnante, y compris la fascia sous-jacente, sans dissection

élective des ganglions lymphatiques [104].

Les défauts cutanés apres une excision locale large peuvent étre corrigés a l'aide

de lambeaux locaux ou distants.

3.1.3. Localisation au niveau des seins chez la femme :

Le traitement consiste en I'excision chirurgicale de la lésion, et la technique la
plus fréqguemment utilisée est I'excision locale large, qui implique le retrait de la

tumeur et d'une partie des tissus environnants (2 a 3 cm) [105], [106].

Malheureusement, méme lorsque la tumeur a été réséquée avec de bonnes
marges de sécurité, il y a encore un taux de récidive élevé allant jusqu'a 60% apres la

chirurgie [107].

La symétrie des seins peut étre rétablie par l'insertion d’une prothese

mammaire dont le volume est fonction des tissus réséqués [108].

3.1.4. La localisation abdominale :

L'étendue de l'excision est déterminée par des facteurs cliniques, tels que la
taille de la tumeur, sa profondeur et sa proximité avec les structures vitales. Une
excision locale large est souvent réalisée, et I'analyse des marges chirurgicales par

congélation est essentielle pour confirmer la présence de marges saines. :
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La reconstruction du défaut abdominal apres I'excision d'un DFSP représente un
défi unique, car elle nécessite a la fois une restauration fonctionnelle et esthétique.
Différentes options reconstructives, telles que les lambeaux locaux, les lambeaux
régionaux et les greffes de peau, peuvent étre envisagées. Le choix de l'approche
reconstructive dépend de divers facteurs, notamment la taille et la localisation du

défaut chirurgical, ainsi que les préférences et les besoins cliniques du patient [109].

3.1.5. La localisation au niveau des extrémités [110],[111]:

Une marge d'exérese de 5 cm est difficile a respecter au niveau des membres.

La technique de Mohs est privilégiée.

Apres l'exérése du DFS au niveau des membres, la reconstruction se fait le plus

souvent par greffe de peau.

3.2. Tumeurs localement avancées :

Les DFSP non résécables incluent les tumeurs de stade avancé, les tumeurs

récidivantes sans possibilité de résection supplémentaire en raison de leur taille et/ou
localisation, ou les tumeurs pour lesquelles une résection supplémentaire risquerait
de provoquer des défauts fonctionnels ou esthétiques graves, ainsi que les métastases

multiples des organes.

Ces tumeurs doivent étre traitées par radiothérapie adjuvante et/ou thérapie
ciblée en consultation avec un comité spécialisé multidisciplinaire en tumeurs des
sarcomes des tissus mous. Le DFSP métastatique peut également étre traité par des
schémas de chimiothérapie a agents uniques ou multiples, utilisés pour les sarcomes

[80].
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3.3. Cas particulier des métastases pulmonaires :

La métastasectomie pulmonaire est recommandée si les métastases sont
inférieures a cinq ; en l'absence de sites extra pulmonaires, elle représente le
traitement de référence, mais son efficacité peut varier en fonction de la localisation

et de I'étendue des métastases [112].

3.4. Cas particulier de la variante fibrosarcomateuse du DFSP :

La variante fibrosarcomateuse du DFSP est une tumeur beaucoup plus agressive,
avec une récidive locale chez plus de 50 % des patients et des métastases chez 10 %

a 15 % des patients.

Son traitement nécessite une consultation avec un comité spécialisé
multidisciplinaire en tumeurs des sarcomes des tissus mous. Des traitements
agressifs incluent une exérese locale large (WLE) adéquate avec des marges
chirurgicales saines ou la technique de Mohs (MMS). La radiothérapie adjuvante et la
thérapie ciblée peuvent étre utilisées pour réduire l'incidence des récidives locales et

des métastases [80].
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Xl. Evolution :

1. Récidives :

Le risque évolutif de récidive des DFS est principalement lié a la qualité de la

premiere exérese.

La résection locale large (WLE) était le traitement standard, mais elle a été
associée a des taux de récidive élevés. L'introduction de la chirurgie micrographique
de Mohs (MMS) a permis de réduire la taille des défauts chirurgicaux et la complexité
des reconstructions chirurgicales. Par conséquent, la MMS est désormais la technique

de choix [113].

La résection large (WLE) permet de réduire le taux de récidive a une fourchette
de 0 % a 41 %, tandis que la chirurgie microscopique de Mohs permet de le controler
a un taux de 0 % a 8,3 %. Bien que la chirurgie microscopique de Mohs soit efficace
pour diminuer significativement la récidive, elle demeure complexe, chronophage et
colteuse, nécessitant une combinaison de compétences chirurgicales et

anatomopathologiste.

D'un point de vue clinique, la résection étendue reste la méthode la plus
fréquemment employée, avec une marge de résection généralement recommandée a
2 cm du bord tumoral. La chirurgie microscopique de Mohs vise a garantir que la

distance entre le bord de coupe et le bord tumoral excede 1 cm.

Cependant, une étude menée par Cai et al. sur 260 patients atteints de DFSP a
montré que le taux de récidive était le plus élevé chez les patients présentant une

marge incisive comprise entre 1,5 et 2,5 cm. En revanche, lorsque la marge incisive
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dépasse 3 cm, le taux de récidive diminue de maniere significative (13,6 % contre 5,7

%) [114].

La plupart des récidives locales surviennent au cours des 3 premieres années

suivant la résection [115].

Dans notre études, 7 de nos patients opérés se sont présentés avec des tumeurs
primaires, tandis que 2 cas étaient des récidives avec des marges d’exérese initiales
non documentées. Tous nos patients ont bénéficié d’une exérese large avec des

marges de sécurité de 3 a 5cm et sans notion de récidives depuis.

2. Métastases :

Le DFSP (dermatofibrosarcome protubérant) est une tumeur métastatique
extrémement rare, représentant 2 % des cas, avec un faible taux de récidive locale et

des récidives distantes rares [116].

Les métastases aux ganglions lymphatiques et aux organes internes sont
extrémement rares. Le poumon est l'organe le plus fréquemment touché par les
métastases a distance, bien que des métastases cérébrales, osseuses et des tissus
mous ont également été rapportées [7]. Dans la littérature, un cas de métastase au

niveau de I'orbite a été également rapporté [117].

D'un point de vue histologique, la métastase présente soit une structure typique
de DFS telle que décrite précédemment, soit elle montre des zones de transformation
sarcomateuse plus ou moins étendues. Le pronostic des formes métastatiques est

généralement défavorable [110].
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Dans notre série, aucun cas de métastase n’a été observé.

Xll.Surveillance et suivi :

Etant donné les taux de récidive locale fréquemment rapportés chez les patients

atteints de DFSP, un suivi rapproché des patients ayant subi une résection est crucial.

Cela consiste généralement en un examen clinique axé spécifiquement sur le
site primaire tous les 6 mois pendant 3 ans, puis annuellement pendant 5 ans. De
plus, une nouvelle biopsie de toute lésion suspecte identifiée lors de I'examen clinique

doit étre réalisée tout au long du suivi.

Cependant, il n'existe pas de protocole de surveillance universellement accepté
pour les patients atteints de DFSP, notamment en ce qui concerne l'imagerie. Certains
praticiens rapportent la réalisation d'échographies sériées lors du suivi pour surveiller
les récidives, compte tenu des taux élevés de récidive locale. De maniere similaire,
I''RM avec injection de contraste peut également étre utilisée pour détecter les

récidives précoces chez les patients présentant des caractéristiques a haut risque.

Contrairement a des pratiques de surveillance plus agressives, une étude
récente menée par Alshaygy et ses collegues, incluant 200 patients, a démontré des
taux de récidive remarquablement faibles, particulierement en I|'absence de
changements fibrosarcomateux, et a suggéré que la surveillance continue aprés une
résection avec marges négatives pour le DFSP pourrait ne pas étre indiquée. Ainsi, des
travaux futurs sont nécessaires pour développer des lignes directrices de surveillance

universellement acceptées pour le DFSP [118].
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Le DFSP fibrosarcomateux a un comportement plus agressif, avec une survie
sans récidive plus courte et un potentiel métastatique plus élevé. Pour cette raison, il
est important de diagnostiquer la variante fibrosarcomateuse, car elle peut nécessiter
un suivi clinique plus rapproché, éventuellement avec des examens d'imagerie pour

détecter les métastases a distance, principalement dans les poumons [7].

XIll. Pronostic :

La tumeur a un bon pronostic global de 99,1 % avec un taux de survie a 10 ans

[104].

Cependant, des facteurs de risque clinicopathologiques pour la récidive et les

métastases ont été proposés :

-un grade histologique élevé,

-I'age avancé,

-le sexe féminin,

-la grande taille de la tumeur primaire (=10 cm),

—-des marges chirurgicales d'excision étroites (<3 cm),

-la positivité des marges chirurgicales pour les cellules tumorales,

—-un temps court avant la récidive,

-de nombreuses récidives,
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—une tumeur qui a récemment augmenté rapidement

-la présence de douleur dans la tumeur

L'excision chirurgicale radiale large avec des marges d'au moins 3 cm est le
traitement curatif de référence pour le DFSP localisé, mais elle peut entrainer des

déficits fonctionnels ou des déformations esthétiques [69].
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Le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand est une tumeur cutanée
mésenchymateuse rare, située dans le derme, et constitue une forme intermédiaire
entre le fibrome bénin et le sarcome agressif. Cette tumeur se distingue par un
potentiel évolutif généralement lent et localisé, une tendance a la récidive et une rareté

des métastases.

Bien qu'elle puisse survenir a tout age, elle se manifeste principalement a I'age

adulte, avec un sex-ratio variant selon les études.

Le diagnostic est souvent posé sur la base de I'examen clinique, et confirmé par
une analyse histologique. L'immunohistochimie est utilisée en cas de doute. La
détection d'anomalies génétiques spécifiques offre un intérét diagnostique et

thérapeutique considérable.

La chirurgie micrographique, notamment la technique de Mohs et ses variantes,
constitue une alternative au traitement chirurgical classique en permettant de
minimiser l'excision de tissu sain tout en garantissant une exérese compléte et in-
sano. Son principe repose sur un examen minutieux des berges de la piece opératoire.
Sa place est bien établie, en particulier pour les localisations ou le pronostic
fonctionnel et esthétique est en jeu (comme le visage, le cou, le cuir chevelu, les seins
et les membres). Cependant, cette technique demeure peu répandue en raison de son

colt élevé et du manque de plateaux techniques spécialisés pour ce type de chirurgie.

En parallele, la thérapie ciblée, notamment avec I'imatinib, offre un espoir dans
le traitement des dermatofibrosarcomes protubérants localement avancés, non

résécables ou métastatiques.
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Le pronostic du dermatofibrosarcome protubérant est principalement évalué en
fonction du risque de récidives, d'ou la nécessité d'une surveillance clinique réguliere

et a long terme.

Notre série de 9 cas présente des similitudes épidémiologiques, cliniques,
histologiques et évolutives avec les données de la littérature. Sur le plan
thérapeutique, nos patients ont bénéficié d’une exérése large avec des marges de
sécurité variant entre 3 et 5 cm et nous n’avons observé aucun cas de récidive. 2 de
nos patients ont été opéré pour une récidive locale, avec des marges d’exérese initiale

non documentées.
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RESUME

Le dermatofibrosarcome, décrit par Darier et Ferrand en 1924, est un sarcome
des tissus mous a malignité principalement locale. Il se caractérise par une évolution

lente, un fort potentiel de récidive et la rareté de ses métastases.

A travers cette série, nous rapportons |I’expérience de I’équipe de chirurgie
traumatologique et orthopédiques du CHU Hassan Il de Fes, par une étude
rétrospective de 09 cas de dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand répertoriés et
étalés sur une période de 10 ans de 2014 a 2023. Nous analysons le profil

épidémiologique, clinique, histologique, thérapeutique et évolutif de cette tumeur,

tout en comparant nos résultats avec les données de la littérature.

L’age médian de nos patients est de 51.2 ans, avec des extrémes allant de 26
ans a 70 ans. On a noté un sex-ratio de 1.25 avec une légere prédominance

masculine.

Cliniguement, la tumeur prend un aspect polylobé dans 2 cas (22.2%), nodulaire
dans 4 cas (44.4%), dans 1 cas il s’agissait d’une plaque indurée soit 11.1%, et sous

forme d’une lésion ulcéreuse dans 2 cas soir 22.2%.

Le dermatofibrosarcome est légerement plus fréquent au niveau du membre

supérieur qu’au niveau du membre inférieur.
La taille tumorale a atteint 20 cm de diametre et mesure en moyenne 7.75 cm.

Ces tumeurs sont constituées de cellules fusiformes organisées en faisceaux

courts entrelacés selon un agencement storiforme.

Mme. JAAKOU lkrame 134



Le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand: marges d’exérese These N°003/25
et récidives

Une expression du CD34 a été notée chez 100% des patients qui en ont bénéficié

soit 5 cas (55.5%) de notre série.

Le traitement chirurgical a consisté en une exérese large avec une marge de

sécurité de3 a 5 cm chez tous nos patients.

La réparation de la perte de substance engendrée par I’exérése tumorale a fait
appel a différents procédés de chirurgie plastique : Une greffe de peau a été pratiquée
chez 3 (33.3%) patients, une suture directe a été réalisée dans 4 cas (44.4%), et une

cicatrisation dirigée chez 2 patients (22.2%)

La radiothérapie a été délivrée chez une seule patiente opérée chez nous pour

une récidive.

Durant le suivi de nos patients, aucun cas de récidives ou de métastases n’a été

rapporté.
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ABSTRACT

The dermatofibrosarcoma, described by Darier and Ferrand in 1924, is a soft
tissue sarcoma with primarily local malignancy. It is characterized by slow

progression, a high potential for recurrence, and the rarity of metastases.

In this case series study, we report the experience of the Department of
Orthopedic and Traumatology Surgery at Hassan Il University Hospital of Fez, through
a retrospective study of 9 cases of Darier and Ferrand dermatofibrosarcoma, recorded
over a 10-year period from 2014 to 2023. We analyze the epidemiological, clinical,
histological, therapeutic, and evolutionary profiles of this tumor, while comparing our

results with the available literature.

The median age of our patients is 51.2 years, with extremes ranging from 26

to 70 years. The male-to-female ratio is 1.25, with a slight male predominance.

Clinically, the tumor appeared poly-lobular in 2 cases (22.2%), nodular in 4
cases (44.4%), as an indurated plaque in 1 case (11.1%), and in the form of an
ulcerative lesion in 2 cases (22.2%). Dermatofibrosarcoma is slightly more common in

the upper limbs than in the lower limbs.

The tumor size reached 20 cm in diameter, with an average size of 7.75 cm.
These tumors consist of spindle-shaped cells organized into short, interlaced bundles

arranged in a storiform pattern.

CD34 expression was observed in 100% of the patients who were tested,

corresponding to 5 cases (55.5%) of our series.
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Surgical treatment consisted of wide large excision with a safety margin of 3 to

5 c¢m for all our patients.

The reconstruction of the tissue loss caused by the tumor excision involved
different plastic surgery techniques: skin grafting was performed in 3 cases (33.3%),

direct suturing in 4 cases (44.4%), and guided wound healing in 2 patients (22.2%).

Radiotherapy was administered to a single patient operated on in our facility for

a recurrence.

During the follow-up of our patients, no cases of recurrence or metastases were

reported.
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