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SCMF : Stomatologie et chirurgie maxillo-faciale
PDC : Produit de contraste

ATCD : Antécédent
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TDM : Tomodensitométrie
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1- INTRODUCTION :

Le dermatofibrosarcome (DFS) de Darier et Ferrand est une tumeur
meésenchymenteuse cutanée maligne rare mais non exceptionnelle,
représentant 0,01% de toutes les tumeurs malignes au monde [1, 2]. Elle
est de bon pronostic aprés une résection compléte, a trés haut risque de

récidive locale mais a potentiel métastatique faible [2].

Décrite pour la premiére fois par Jean Darier et Marcel Ferrand en 1924,
il s’agit d'une tumeur a développement lent, considérée actuellement

comme un fibrosarcome vrai de faible grade de malignité [3].

L’incidence mondiale du DFS est estimée entre 0,8 et 4,2 cas/million/an
[4,5]. Elle est de 6,5 cas/million/an chez la population noir. Il touche
souvent des patients agés de 30 a 40 ans et se présente cliniquement sous

forme de plaques fermes rougeatres ou de nodules [6].

Le DFS est une tumeur localement agressive qui, bien que présentant
certaines caractéristiques histologiques des tumeurs fibrohistiocytiques,

tend a se développer de maniére plus infiltrante que celles-ci.

Des reconstructions tridimensionnelles des DFS ont montré que la tumeur
pouvait prendre des formes irréguliéres et présenter un aspect villeux ou

en forme de doigt.

En raison de sa relative résistance a la chimiothérapie et a la
radiothérapie son traitement reste exclusivement chirurgical avec la
nécessité d’exérése la plus large possible simulant les exigences de la

chirurgie carcinologique.

Nous rapportons dans ce travail les particularités de la prise en charge de
4cas de DFS dans notre contexte dans le but de proposer une meilleure
conduite thérapeutique afin de réduire le risque de récidive et d’améliorer

le pronostic.
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OBJECTIFS
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2- OBJECTIF :

2-1 OBJECTIF GENERAL :

Evaluer la prise en charge du DFS

2-2 OBJECTIFS SPECIFIQUE :

1- Déterminer les méthodes thérapeutiques
2-Identifier les indications de la chirurgie

3-Déterminer les complications post op
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GENERALITES
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3- GENERALITES

3-1 DEFINITION ET CLASSIFICATION :

Le dermatofibrosarcome, actuellement classé parmi les tumeurs
fibrohistiocytaires a malignité intermédiaire selon la classification OMS 2013
[1] constitue une entité anatomoclinique définie par l’association dune

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. La transformation sarcomateuse

franchement maligne est exceptionnelle.

Tableau I: tumeurs fibroblastiques et myofibroblastiques selon la

classification de ’'OMS 2013 [1]

Catégorie Tumeurs

A agressivité locale Fibroblastome a cellules géantes
Fibromatose plantaire/palmaire

Fibromatose de type desmoide

Lipofibromatose
Donnant rarement Dermatofibrosarcomeprotuberans DFSP
des métastases DFSP avec transformation sarcomateuse

DFSP pigmenté inclus dans la Ire fois

Tumeur fibreuse solitaire

Tumeur fibreuse solitaire maligne

Tumeur myofibroblastique inflammatoire

Sarcome myofibroblastique a bas grade

Sarcome fibroblastique myxo-inflammatoire /tumeur
fibroblastiquemyxo-inflammatoire atypique
Fibrosarcome pédiatrique

Fibrosarcome adulte

Myxofibrosarcome

Sarcome fibromyxoide de bas grade

Malignes Fibrosarcome adulte
Myxofibrosarcome
Sarcome fibromyxoide de bas grade

Fibrosarcome épithélioide sclérosant

MEMOIRE DES SCMF Dr Dian Diallo
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3-2 HISTORIQUE : [2,3,6]

En 1924 c’est Darier et Ferrand qui décrivent pour la premiére fois la tumeur
comme une entité anatomoclinique a partir de 4 1ésions cutanées abdominales
sous le nom de dermatofibromes progressifs et récidivants ou fibrosarcome de

la peau [3].

La tumeur a été décrite comme une plaque ferme et fibreuse, d’évolution lente
sur plusieurs années vers de multiples nodules. L’agressivité de la tumeur est

dite locale et ses métastases sont extrémement rares [3].

Plusieurs événements ont marqués l'histoire des DFS depuis leur

identification comme une entité distincte.

En 1995 sur une étude de 38 cas DOMINIGUEZ et collaborateurs ont
confirmés l'origine fibroblastique et/ou myofibriblastique du DFSP [6].

3-3 HISTOLOGIE : [2]

La peau est constituée de trois couches superposées, de la surface vers la
profondeur du corps: I'épiderme, le derme et I’hypoderme.

a. L’épiderme :

L’épiderme, couche la plus superficielle de la peau, est un épithélium
pavimenteux stratifié kératinisé dans la constitution duquel entrent 4
populations cellulaires différentes: les kératinocytes, les mélanocytes, les
cellules de Langerhans et les cellules de Merkel. L’épiderme ne contient aucun
vaisseau sanguin ni lymphatique, mais renferme de nombreuses terminaisons
nerveuses libres.

(1 Les kératinocytes :

Les kératinocytes subissent en permanence une évolution morphologique
témoignant de leur kératinisation sous-tendant le role de barriére protectrice
(mécanique et chimique) de I’épiderme. Cette évolution se fait de la profondeur
vers la superficie et permet de distinguer sur une coupe d’épiderme quatre
couches superposées de la profondeur vers la superficie: la couche
germinative (ou basale), la couche a épines (ou spineuse), la couche

granuleuse et la couche cornée (compacte, puis desquamante) :

MEMOIRE DES SCMF Dr Dian Diallo
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(1 La couche germinative :

La couche germinative assure par les mitoses de ses cellules, le
renouvellement de 1’épiderme. Elle est constituée de cellules cubiques ou
prismatiques, contenant de nombreux grains de mélanine phagocytés qui
permettent a I’épiderme d’assurer son role de protection de la lumiére et qui
sous-tendent le rdole de régulation de la pigmentation cutanée qu’ont les
kératinocytes.

(1 La couche a épines :

Dans la couche a épines, les cellules commencent a s’aplatir, le noyau et les
organites cytoplasmiques sont intacts, les filaments intermédiaires de
kératine groupés en faisceaux denses, la liaison inter kératinocytaire est
assurée par les desmosomes.

[1 La couche granuleuse :

Dans la couche granuleuse, la cellule est trés aplatie, le noyau commence a
dégénérer et surtout apparaissent au sein des trousseaux de filaments de
kératine de nombreux grains de kératohyaline et des kératinosomes.

(1 La couche cornée :

Enfin, dans la couche cornée, le kératinocyte (qui prend maintenant le nom
de cornéocyte) est complétement aplati, le noyau et les organites
cytoplasmiques ont totalement disparu, le cytoplasme est rempli de
trousseaux fibrillaires formés a partir des filaments de kératine et des grains
de kératohyaline. Les membranes plasmiques sont devenues trés denses et
épaisses et les desmosomes (qui prennent alors le nom de cornéodesmosomes)
sont profondément modifiés avec une ligne dense extra-cellulaire trés épaisse;
en superficie de la couche cornée, les cornéocytes se détachent de I’épiderme
(desquamation) aprés la lyse du cément intercellulaire et des
cornéodesmosomes (principalement sous l’action d'une enzyme sécrétée par
les kératinosomes, la stéroide-sulfatase).

(1 Les mélanocytes :

Dans l’épiderme, les mélanocytes sont situés principalement dans la couche
basale. Ils ont un aspect étoilé et leurs prolongements cytoplasmiques

s’insinuent entre les kératinocytes.
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IIs sont dépourvus de systémes de jonction inter-cellulaire avec les cellules
voisines. En microscopie optique, les mélanocytes ne sont identifiables qu’avec
des colorations argentiques ou par des techniques immunocytochimiques
(HMB 45, anticorps anti-protéine S100, par exemple).

La mélanine est le pigment produit par les mélanocytes au niveau d’organites
cytoplasmiques. La biochimie de la synthése de la mélanine n’est pas encore
parfaitement connue. On décrit deux types de pigments mélaniques
l'eumélanine qui est noir-marron et la phaémélanine qui est jaune orangée.
La 17 tyrosinase est I’enzyme clé de la synthése de la mélanine. La syntheése
de la mélanine est soumise a des régulations complexes, en particulier par des
hormones et des cytokines (alpha-MSH, FGF basique, HGF, insuline) ainsi que
par certaines prostaglandines. La mélanine est en grande partie responsable
de la couleur de la peau et des phanéres.

(1 Les cellules de Langerhans :

Les cellules de Langerhans font partie du groupe des cellules dendritiques.
Elles dérivent des cellules souches hématopoiétiques situées dans la moelle
osseuse et sont présentes dans tous les épithéliums pavimenteux stratifiés
des mammiferes. Elles sont en particulier dispersées entre les kératinocytes
de la couche a épines de l’épiderme.

La microscopie électronique permet de distinguer les cellules de Langerhans
des mélanocytes, en mettant en évidence dans leur cytoplasme d'une part,
I’'absence de prémélanosomes et de mélanosomes et d’autre part, la présence
de petits organites discoides pathognomoniques (granules de Birbeck).

Les cellules de Langerhans initient et propagent les réponses immunes
dirigées contre les antigénes appliqués sur la peau. Elles sont capables
d’ingérer des particules étrangéres, y compris des micro-organismes. Apres
avoir capté 'antigéne, les cellules de Langerhans activées quittent I’épiderme
et gagnent les ganglions lymphatiques satellites ou elles présentent les
déterminants antigéniques aux lymphocytes T.

Le GM-CSF induit la prolifération et la différenciation des précurseurs des
cellules de Langerhans, ainsi que leur activation. Plusieurs marqueurs

immunocytochimiques permettent de les identifier (CD1a par exemple).

MEMOIRE DES SCMF Dr Dian Diallo
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[l Les cellules de Merkel :

Situées, de facon dispersée dans la couche germinative entre les kératinocytes
basaux au contact d’'une terminaison nerveuse libre. Les cellules de Merkel
sont caractérisées en microscopie électronique par la présence dans leur
cytoplasme de trés nombreuses vésicules a centre dense entouré d'un halo
clair.

Les cellules de Merkel sont des cellules neuro-endocrines qui expriment des
marqueurs neuronaux (chromogranine, synaptophysine, nombreux
neuropeptides) et des marqueurs épithéliaux (nombreuses kératines,
notamment la K20, qui, au niveau de la peau et de ses annexes, serait
spécifique des cellules de Merkel). Les cellules de Merkel sont des
mécanorécepteurs qui auraient également des fonctions inductives et
trophiques sur les terminaisons nerveuses de ’épiderme et sur les annexes
cutaneées.

b. Le Derme :

Le derme est un tissu conjonctif habituellement lache en périphérie et plus
dense (fibreux) en profondeur. Il contient de nombreux vaisseaux sanguins et
lymphatiques, des nerfs et des terminaisons nerveuses sensitives libres et
corpusculaires, ainsi que diverses annexes cutanées dérivées de I’épiderme et
plongeant dans le derme.

c. L’Hypoderme :

Continuant le derme vers la profondeur, 'hypoderme est un tissu conjonctif
lache richement vascularisé qui, selon les conditions de nutrition et les régions
de la peau, contient plus ou moins de tissu adipeux.

1.4. Etiopathogenie :

Difféerentes origines sont évoquées par confrontation des données de
Iimmunohistochimie et de l'analyse en microscopie ¢€lectronique

fibroblastique, histiocytaire, neuroectodermale [7].

a. Origine fibroblastique : [4,8,9].

MEMOIRE DES SCMF Dr Dian Diallo
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Les derniéres études sont en faveur d’une origine fibroblastique. En 1995, sur
une étude de 38 cas de DFS, Dominiguez et Al confirment l’origine
fibroblastique et/ou myofibroblastique en s’appuyant sur:

La morphologie des cellules tumorales en microscopie électronique: en effet,
ce sont des cellules fusiformes avec un noyau semblable a celui dun
fibroblaste contenant au sein de leur cytoplasme des réticulums
endoplasmiques fabriquant du collagéne in vitro.

La présence a la périphérie des cellules de myofilaments musculaires lisses
dans plus de 85% des cas, signe d'une différenciation myofibroblastique
tumorale.

La positivité en immunohistochimie du marquage par les anticorps anti-AML
et anti vimentine. Par contre, la positivité du DFS a I'immunomarquage par
l'anticorps anti-CD34 va a l’encontre de cette origine. En effet, les
proliférations fibroblastiques n’expriment pas le CD34.

b. Origine neurale : [9].

Cette hypothése était auparavant la plus admise, actuellement elle semble
exclue. La tumeur se développerait d'une cellule périneurale ou endoneurale.
Weis et Nickoloff remarquent la présence de cellules CD34+ dans 1'aponévrose
normale et dans un grand nombre de tumeurs des nerfs périphériques tel le
neurofibrome, positivité retrouvée aussi dans le DFS [3]. De méme, pour
Enzinger, la découverte de I'expression par cette tumeur d'un antigéne parfois
exprimé par quelques cellules de l'endoneévre renforce l'idée qu’elle puisse
représenter une variante inhabituelle de la tumeur des gaines nerveuses [10].
C. Origine histiocytaire : [11,12].

Elle est évoquée devant:

La présence de cellules tumorales ressemblant a des histiocytes.

La présence d’enzymes de type histiocytaire (alpha 1 antitrypsine et alpha 1
anti-chymotrypsine) identifiés dans les cellules tumorales mises en culture.
L’hypothése d'une cellule mésenchymateuse unique indifférenciée originale
est soutenue par plusieurs auteurs sur la récente mise en évidence du
potentiel de différenciation d’une cellule mésenchymateuse souche.

3-4 HISTOIRE NATURELLE

MEMOIRE DES SCMF Dr Dian Diallo
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I1 faut savoir l’histoire naturelle du DFS de Darier et Ferrand pour bien

comprendre les principes thérapeutiques et expliquer la cause des échecs.
3-4-1 ONCOGENESE :

L’oncogénése du DFS n’est pas €élucidée. A L’image des cellules souches du
bulbe folliculaire donnant naissance aux kératinocytes et aux mélanocytes,
des études récentes suggeres l’existence de cellules souches

mésenchymateuses dont 'expansion clonale pourrait conduire au DFS.

Il existe deux anomalies génétiques récurrentes correspondant soit a une

translocation des bras des chromosomes 17 et 22 t(17 ;22)(q21,33 ;q13,1).

Selon une hypothése émise ces translocation t(17 ;22)peuvent se transformer
avec le temps en anneaux chromosomiques surnuméraires et seraient
sélectionnées dans les cellules cancéreuses dont elles favorisent Ila

prolifération.

Ces deux anomalies génétiques récurrentes activent le proto oncogéne PDGFB
avec la réaction d'un geéne de fusion COLIAI/PDGFB Ce dernier a pour
conséquence une surexpression de la protéine PDGFB et une
hyperstimulation de la voie du PDGFB aboutissant a une mitogénes et a la

transformation cellulaire en cellule fusiforme tumorale.
3-4-2 EXTENSION LOCALE :

Les cellules fusiformes fibroblastiques vont diverger a partir d'une zone
centrale collagéne ou vasculaire et vont disposer en faisceaux irréguliers plus

ou moins entrelacés, tourbillonnant selon un agencement appelé storiforme.

Elles vont présenter des projections irréguliéres telles des tentacules qui
infiltrent le derme et le tissu sous cutané. En périphérie ses extensions

peuvent avoir une apparence trompeuse de collagéne normal.

En général la tumeur n’atteint pas ’épiderme. Latéralement elle s’étend entre

les faisceaux de collagénes préexistants. En profondeur elle pénétre dans la

MEMOIRE DES SCMF Dr Dian Diallo
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graisse sous cutanée. Elle peut envahir les fascias sous-jacents, les muscles

ou l'os surtout dans les lésions évoluées ou récurrentes [13].

Elle émet des coulées néoplasiques dissociant les lobules adipeux
hypodermiques, s’é¢tend le long des cloisons inter lobulaires et des plans
aponévrotiques, souvent bien plus loin que ne le laissent supposer la clinique

ou l'aspect macroscopique.

Elle diffuse dans la graisse hypodermique en laissant persister des vacuoles
adipeuses qu’elle englobe sans destruction et classiquement sans réaction

inflammatoire ; les annexes sont souvent englobées par la tumeur.

Les vaisseaux sont nombreux avec épaississement hyalin des parois mais il

n’existe pas de lacs sanguins. La tumeur est infiltrante mais non destructrice.
3-4-3 EXTENSION A DISTANCE :

Malgré son aspect inquiétant le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand
garde une malignité locale et ne métastase qu’exceptionnellement. La

dissémination se fait par voie hématogéne que par extension lymphatique [4].
3-4-3-1 Extension ganglionnaire :

Le dermatofibrosarcome n’est pas une tumeur lymphophile. Les extensions
lymphatiques prouvées de lordre de 1% de l'ensemble des extensions

tumorales a distance [14].

Il est donc inutile de réaliser un curage ganglionnaire systématique dans le

territoire de drainage de la tumeur [15].

3-4-3-1 Meétastases générales :

Le dermatofibrosarcome ne meétastase que rarement. Différentes séries

retrouvent un taux de métastases générales de 3 a 5% [16].
Le mode de découverte dépend des signes indirects secondaires au
développement de la métastase, celle-ci étant la plus part du temps indolente
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et latente d’ou la nécessité d’'un suivi systématique et prolongé pour détecter

une meétastase asymptomatique.
4- TRANSFORMATION SARCOMATEUSE :

Le dermatofibrosarcome protubérant peut comporter un ou plusieurs
contingents de cellules sarcomateuses de haut grade de malignité d’apres la

littérature, il s’agit de plages de fibrosarcome ou d’histiocytome fibreux malin.

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

apparaitre a location d'une récidive de la tumeur apres exérese [14].

La transition entre '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 incompléte et de

survenue plus rapide en cas de présence de plages sarcomateuses.

Quant au potentiel meétastatique, ces tumeurs sont plus a risque de

meétastases essentiellement pulmonaires.
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OBSERVATIONS

Observation N°1 :

Il s’agissait d'une patiente de 35 ans, femme au foyer, mariée, quatriéme geste,
domiciliée a Kayes (Mali) sans antécédent médico-chirurgical particulier, qui
a consulté pour une masse du cuir chevelu en Février 2010. Le début de la
maladie remonterait a six ans, marqué par l'apparition d’'une tuméfaction
meédio-pariétale droite indolore augmentant progressivement de volume. Une
deuxiéme tumeéfaction droite indolore augmentant progressivement de
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volume. Une deuxiéme tuméfaction ipsi-latérale est apparue au niveau
occipital au bout de six mois. Les deux tuméfactions présentaient un

bourgeonnement progressif (Fig2).

Droite

Arriere

Figure 2 : Aspect de la tumeur

Les signes d’accompagnement étaient a types de céphalées intenses et de
vertiges. Il n’y avait ni amaigrissement ni fievre. Devant ce tableau, la patiente
a eu recours a un traitement traditionnel ayant entrainé des ulcérations par

endroits sur les deux tuméfactions.

Les signes généraux, notamment la tension artérielle, le pouls; les
conjonctives et la température étaient sans particularités. A l'examen
physique nous avons trouvé deux masses médio-pariétales droite et occipitale
polylobées avec des ulcérations. Elles se présentaient sous forme de placards
dermo-hypodermiques indurés, mesurant respectivement 38,3x33 mm et
89,6x52,3 mm Ces lésions adhéraient au cuir chevelu ; elles étaient mobiles
par rapport au plan profond, indolores a la palpation et associées a une
hypoesthésie locale. L’examen des autres appareils était sans particularité.

L’hypothése d'une dermato-neuro-fibrome de Darier-Ferrand a été posée. Le
MEMOIRE DES SCMF Dr Dian Diallo
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scanner cérébral a objectivé une image tissulaire isodense sous-cutanée,
meédio-pariétale et occipitale droite, associée a une image d’ostéolyse de l’'os
sous-jacent, prenant le contraste modérément. Il n'y avait pas d’extension

endocranienne (Fig3).

Avant

Gauche

Figure 3 : Aspect TDM de la tumeur

Le bilan pré-opératoire était sans particularité en dehors de la positivité de la
sérologie de 'antigéne HBS. Une exérése totale de la tumeur a été réalisée avec
une marge de résection étendue a 4 cm de la limite tumorale le 16/09/2010,
suivie d’'une deuxiéme intervention le 01/12/2010 qui a consisté en une greffe
de peau mince prélevée sur la face interne de la cuisse droite (Fig4). La
patiente a été revue a 1 an, 2 ans et 7 ans post-intervention et on n’a pas noté

de signe de récidive (Fig 5).
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Droite

Arriere

Cranial

Avant

Figure 5 : Image post opératoire aJ9 eta 1 an

Cranial

Avant
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Figure 6: Image post opératoire a 2 ans et a 7 ans
Observation N°2 :

Il s’agissait d'une patiente de 30 ans, femme au foyer, mariée, domiciliée a
Kayes (Mali) sans antécédent médico-chirurgical particulier, qui a consulté
pour une tumeéfaction de ’hémiface gauche en Mars 2015. Le début de la
maladie remonterait a huit ans, marqué par ’'apparition d'une tuméfaction de
I’hémiface gauche indolore augmentant progressivement de volume. La
tuméfaction présentait un bourgeonnement progressif, une nécrose et saignait

au contact (Fig 7).

Cranial

Gauche

Figure 7 : image montrant 'aspect de la tumeur
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Figure 8 : image montrant 'aspect endobuccal de la tumeur

Cranial

Droite

Figure 9 : image montrant 'aspect de la tumeur

Les signes d’accompagnement étaient a types de céphalées intenses et de
vertiges. Il y avait un amaigrissement, de la fievre, une AEG, accélération du

pouls, paleur conjonctivale.

A l'examen physique nous avons trouvé une masse de I’hémiface gauche

polylobée avec nécrose. Elles se présentaient sous forme de placards dermo-
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hypodermiques indurés, mesurant respectivement 195x113x87mm.La lésion
adhérait a ’'hémiface gauche ; elle était mobile par rapport au plan profond,
indolore a la palpation. L’examen des autres appareils était sans particularité.
L’hypothése de DFS de Darier-Ferrand a été posée. La TDM a objectivé un
volumineux processus expansif des parties molles du massif facial gauche

sans anomalie cérébrale.

Le bilan pré-opératoire a objectivé une anémie. La patiente est décédée avant

son intervention. La biopsie
Observation N°3 :

Il s’agissait d’'une patiente de 44 ans, femme au foyer, mariée, domiciliée a
Bacodjicoroni (Mali), opérée plusieurs fois pour cette tumeur qui a consulté
pour une tumeéfaction de ’hémiface droite en Mai 2014. Le début de la maladie
remonterait a 10 ans, marqué par 'apparition d'une tuméfaction de I’hémiface

droite indolore augmentant progressivement de volume.

La tumeéfaction présentait un bourgeonnement progressif, une nécrose et

saignait au contact (Fig1O0).

Cranial

Gauche

Figure 10 : image montrant 'aspect de la tumeur
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Créanial

Droite

Figure 11 : image montrant ’aspect de la tumeur

Cranial

Avant

Figure 12 : image montrant 'aspect de la tumeur

Les signes d’accompagnement étaient a types de céphalées intenses et de
vertiges. Il y avait un amaigrissement, de la fievre, une AEG. Les signes
généraux, notamment la tension artérielle, le pouls ; les conjonctives et la
température n’étaient pas perturbés. A 'examen physique nous avons trouvé

une masse de ’'hémiface droite polylobée avec nécrose.
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Elle se présentait sous forme de placards dermo-hypodermiques indurés,
mesurant 16x10x09 mm. La lésion adhérait a ’'hémiface droite ; elle était
mobile par rapport au plan profond, indolore a la palpation. L'examen des
autres appareils était sans particularité. L’hypothése de DFS de Darier-
Ferrand a été posée. La TDM a objectivé une large masse tissulaire, hétérogéne
polylobée implantée au niveau de la partie molle de la face droite, envahissant
les plans profonds de la fosse zygomatique et les muscles masséters et érosion

de 'arcade zygomatique sans anomalie cérébrale.

Le bilan pré-opératoire a objectivé une anémie. La patiente est décédée avant

son intervention.
Observation N°4 :

Il s’agissait d'un patient de 20 ans, tailleur, célibataire, domicilié a Sebenicoro
(Mali) sans antécédents particuliers connus, opéré en 2018 et en 2019 pour
tuméfaction jugale droite, qui a consulté pour une masse jugale droite en
Juillet 2020. Le début de la maladie remonterait a quatre ans, marqué par
l'apparition dune tuméfaction jugale droite douloureuse augmentant

progressivement de volume. La tuméfaction présentait un bourgeonnement

progressif et saignait au contact (Figl3).

Cranial

Avant

Figure 13 : image montrant 'aspect de la tumeur
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Les signes d’accompagnement étaient a types de céphalées intenses et de
vertiges. Il n’y avait ni amaigrissement ni fievre. Devant ce tableau, le patient
a eu recours a un traitement traditionnel ayant entrainé des ulcérations par

endroits sur la tuméfaction.

Les signes généraux, notamment la tension artérielle, le pouls; les
conjonctives et la température étaient sans particularités. A l'examen
physique nous avons trouvé une masse jugale droite avec des ulcérations. Elle
se présentait sous forme de placard dermo-hypodermique induré, mesurant 8
cm. La lésion adhérait a la joue droite ; elle était mobile par rapport au plan
profond, douloureuse a la palpation et saignait au contact associée a une
hypoesthésie locale. L'examen des autres appareils était sans particularité.
L’hypothése de DFS de Darier-Ferrand a été posée. Le scanner maxillo-facial
a objectivé un processus lésionnel parotidien droit étendue a la région temporo

jugale sans lyse osseuse ni d’extension endocranienne (Figl4).

130.6 mm (2D),

:13N A mm.( Ss e \ -7 4 6 mm (25
L83 mm ( 20)17'[[9] : 507 g (3D)7

Figure 14:Aspect TDM de la tumeur

Le BPO était sans particularité. Une exérése totale de la tumeur a été réalisée
avec une marge de résection étendue a 3 cm de la limite tumorale le

03/09/2020, le traitement a été suivi d’une cicatrisation dirigée (Fig15).

Le patient a été revu a 3 mois, 6 mois et 9 mois post-intervention et on n’a pas
noté de signe de récidive (Fig 16).
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Avant

Haut

Figure 15 : Aspect aprés exérése tumorale

Haut

Avant

Haut

Arriere

Figure 17 : piéce opératoire
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Cranial

Gauche

Figure 18 : image du patient apres un recul de 6 mois (vue de face)

Cranial

Avant

Figure 19 : image du patient aprés un recul de 6 mois (vue de profil)
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DISCUSSION

1. Aspects épidémiologiques :

1.1. Fréquence :
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Le dermato fibrosarcome de Darier et Ferrand ou dermatofibrosarcome
protuberans est une tumeur mésenchymateuse rare de malignité
intermédiaire développée aux dépens du derme et représentant moins de 2%
de l'ensemble des sarcomes des tissus mous avec une incidence estimée a
environ 4 cas pour 1 million [17]. Le nombre de cas rapportés conforte cette

tendance observée dans la littérature.
1.2. Sexe :

La prédominance d'un sexe varie selon les études. Certains auteurs ont
signalé une légére prédominance masculine [2]. Cependant d’autres [18] ont
surtout constaté une prédominance féminine particulierement dans les
formes congénitales. Dans les cas rapportés, le sexe féminin était

majoritairement représente.
1.3 Age :

Le DFS se rencontre généralement chez les sujets adultes. L’age du début se
situe entre 20 et 50 ans avec des moyennes qui oscillent entre 28 et 47 ans
selon les auteurs [19]. Cette tendance a été observée également dans la
présente série ou l’age de survenu variait entre 20 et 44 ans. Chez l’enfant,
le DFS est rare et la forme congénitale est exceptionnelle. La fréquence des cas
pédiatriques varie de 6 a 20% selon les séries [2] et celle des cas congénitaux

varie de 3 a 10% dans la littérature [20].
Dans notre contexte, les cas pédiatriques n’ont pas été rencontrés.
1.4 Epidémiologie causale :

Toutes les races peuvent étre touchées par le DFS mais il est difficile d’estimer
I'incidence raciale car dans la majorité des séries ce facteur n’est souvent pas

rapporte [6].

Il n’y a pas une prédisposition familiale au DFS [20,21]. Certains auteurs
ont mentionné la survenue de DFS aprés un traumatisme local dans 10 a

20% des cas [19, 22].
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D’autres auteurs évoquent différents facteurs exogénes dans la survenue de
I’'affection tels que des cicatrices de brulure, de vaccination, de radiothérapie,
d’'un ncevus traumatisé, des lésions syphilitiques, des lésions de kératose

arsenicale iatrogénes ou professionnelles [6].

La grossesse aussi a été évoquée par certains auteurs comme une période de
croissance plus rapide du DF'S [18]. Dans les cas rapportés, ces notions n’ont

pas été retrouvées comme rapportées par certains auteurs.
2. Aspects diagnostiques :
2.1 Aspects cliniques :

A la phase initiale, la lésion peut prendre l'aspect d’une plaque unique
qualifiée de non protubérante [2]. A la phase d’état, ’évolution de la tumeur
est lente, elle prend quelques mois a quelques années pour aboutir a une
formation tumorale indolore évocatrice prenant l’aspect dune plaque
dermohypodermique, parsemé de nodule, polychrome blanc-jaunatre, brun
ou rose et parfois télengiectasique de taille variable fixée a la peau en regard

mais parfaitement mobile par rapport aux plans profonds [23, 24,25].

Le diagnostic est souvent retardé a cause de 1’évolution torpide et longtemps
bien tolérée de la tumeur [6, 26]. Les tumeurs deviennent trés volumineuses
en absence de traitement. Elles refoulent le tissu avoisinant et adhérent au
plan profond ou bien s’ulcérent pour devenir douloureuses et hémorragiques

[27]. Ces constats ont été également rencontrés dans les cas rapportés.
2.2 Localisation :

Le DFS peut toucher n’importe quelle partie du corps. Selon les données de la
littérature on note une prédilection pour le tronc qui est atteint dans 50 a 60%
des cas. Les membres représentent 20 a 30% des localisations, la téte et ou le

cou 15 a 20%.

Tous les cas rapportés siégent au niveau de la téte et du cou.
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Le diagnostic positif du DFS est confirmé par I’étude anatomopathologique et
complété éventuellement par 'immunohistochimie. Histologiquement le DFS
est a distinguer des proliférations tumorales fusocellulaires bénignes ou

malignes.

L’immunoréactivité a I'anticorps anti CD34 est particuliérement utile dans le
diagnostic difféerentiel du DFS des autres lésions fibrohistiocytaires dans

lesquelles l'expression du CD34 est habituellement absente.
2.3 Taille tumorale :

La taille de la lésion peut étre extrémement variable, dépendant généralement
du délai de consultation. Elle est en moyenne de 1 a 5 cm allant jusqu’a 40
cm [6,28]. Dans les cas rapportés, la taille des tumeurs variait de 15 cm a 20
cm. Elle était supérieure a la moyenne observée dans la littérature. Ceci
pourrait s’expliquer par le délai de consultation plus long aboutissant a un

retard diagnostique observé dans notre contexte.
2.4 Délai diagnostique :

La tumeur est caractérisée par une évolution lente et 'absence de signes
fonctionnels et généraux [6]. Dans la littérature, la plupart des lésions restent
stables ou évoluent progressivement pendant une période avant qu’une
accélération de la croissance ne soit remarquée [29]. Le délai moyen séparant
l'apparition de la lésion et la premiére demande de soins est de 7,9 ans en
général [26]. Cette méme tendance a été observée dans la présente étude avec

un délai variant entre 4 et 10 ans.
2.5 Bilan Paraclinique :

Le DFS peut prendre plusieurs aspects cliniques ce qui pose parfois un
probleme diagnostique d’ou lintérét de l’examen anatomopathologique

complété éventuellement par I'immunohistochimie.
Les radiographies standards, I’échographie des parties molles, la TDM et I'TIRM

renseignent sur ’envahissement en profondeur de la tumeur.
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La TDM donne une meilleure analyse des structures osseuses ainsi 'aspect
de la tumeur est celui d’'une masse des parties molles de densité tissulaire
sans spécificité particulieére [28]. L’injection du PDC montre un rehaussement
tissulaire hétérogéne de la lésion en rapport avec la vascularisation tumorale
[30].

La TDM maxillo-faciale a été réalisée chez tous les patients. Il n'y avait pas de

localisation secondaire aprés réalisation du bilan d’extension.
3. TRAITEMENT :

Le traitement du DFS est essentiellement chirurgical. Il doit répondre a un

double objectif :

- Pratiquer d’emblée une exérese large et compléte de la tumeur,
- Reéaliser une couverture de la perte de substance engendrée par

l’'exéreése.

La chirurgie constitue la pierre angulaire en matiére du traitement des DFS.
C’est le seul moyen thérapeutique qui a fait son efficacité sur ’éradication de

la tumeur et la prévention des récidives.

La chirurgie conventionnelle consiste a effectuer nécessairement des excisions
larges et profondes afin de réduire les risques de récidives, dont la marge
d’exérése a évoluée au fils des années [31]. Le protocole chirurgical
traditionnel prévoit une exérése large de 3 a S cm des bords visibles ou
palpables de la lésion et en profondeur de tout le tissu sous cutané jusqu’au
plan musculaire compris. Ce protocole a été respecté seulement dans deux

cas. Dans un cas, la patiente est décédée avant sa prise en charge.

La localisation au niveau de la téte et du cou ne permet pas une exérése large
avec respect de la marge de sécurité de S cm. L’exérése chirurgicale est donc

fonction des territoires anatomiques et fonctionnels et d'unités esthétiques.
Il est recommandé de pratiquer un CMM en premiére intention du fait des

difficultés dans cette région.
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En cas d’impossibilité de recours a la CMM plusieurs auteurs sont pour une
exérese de 2 a 3 cm des limites macroscopiques de la tumeur avec une barriére
anatomique saine en profondeur. Toutes les marges doivent étre examinées
histologiquement avant la reconstruction définitive. La chirurgie
micrographique de Mohs est la technique de choix au niveau des extrémités
du fait de la difficulté a respecter 5 cm de marge d’exérése. Cette technique
vise a réduire les marges chirurgicales tout en contrélant toutes les berges
d’exéreése de la lésion. La tumeur est retirée en un seul bloc avec une marge
de 1 cm«debulking». La piéce est envoyée au laboratoire
d’anatomopathologie pour examen. L’¢tude en immunomarquage avec le
CD34 peut aider et compléter la technique. Quant a la technique de Ttuibingen,
c’est une alternative a la technique de Mohs paraffine qui permet de réduire
le nombre de coupes histologiques. En effet dans la technique de Mohs toute
la tumeur est sectionnée alors que dans la technique de Tubingen la partie
centrale de la tumeur n’est pas examinée et ’évaluation porte sur le fond et
les marges de tissu enlevé. Ces techniques n’ont pas été utilisées dans les cas
rapportés. Ceci pourrait s’expliquer par la faiblesse du plateau technique dans
notre contexte. Le curage systématique dans le territoire de drainage de la
tumeur n’est pas justifié car la dissémination se fait le plus souvent par voie
hématogéne que par extension lymphatique. Il n’a pas été systématique dans

les cas rapportés.

Les pertes de substance engendrées aprés chirurgie d’exéreése des
dermatofibrosarcomes sont de taille variable et dépendent de la localisation
tumorale et des structures tissulaires adjacentes (muqueuse, muscle, peau,
os etc.). Il en résulte une nécessité de reconstruction chirurgicale dont le but

est de restaurer au mieux ces pertes tissulaires.

La suture directe est la technique la plus simple et la plus satisfaisante sur

le plan esthétique [2]. Elle n’a pas été réalisée dans la présente série.

Lorsque la laxité cutanée ne le permet pas la couverture est faite par
cicatrisation dirigée ; greffe de peau ou lambeaux musculocutanés. La

cicatrisation dirigée est une méthode de la chirurgie plastique a part entiére.
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I1 s’agit d’obtenir une épidermisation de la perte de substance apres
bourgeonnement de cette derniere [29]. Elle est donc utilisée pour des
tumeurs de 3 a 5 cm de diameétre apparent et au niveau des zones non
fonctionnelles, c’est-a-dire loin des zones péri-orificielles et articulaires. Une

cicatrisation dirigée a été utilisée dans deux cas.

La greffe est un fragment prélevé sur un site donneur et déposé sur un site
receveur a partir duquel il sera revascularisé. Elle est le plus souvent réalisée
immeédiatement aprés exérése ou différée. Cette attitude a été adoptée dans

umn cas.

Lorsqu’une perte de substance n’est pas suturable, qu’elle ne peut pas
cicatriser spontanément ou qu’elle n’est pas greffable, un lambeau est
nécessaire. Un lambeau cutané est un fragment de peau et de tissu sous
cellulaire conservant une vascularisation autonome passant par un pédicule
avec lequel il reste en relation par la profondeur. Selon la nature de la
structure de la substance transférée, on distingue les lambeaux ne contenant
pas de structure cutanée et ceux possédant une palette cutanée, ces derniers
sont les plus utilisés : lambeau cutané, musculo-cutané et fascio-cutané. Ces
lambeaux permettent la couverture de larges pertes de substances. Cette

technique n’a pas été réalisée dans notre contexte.

Plusieurs auteurs rapportent que la radiothérapie n’est une modalité
thérapeutique efficace pour le DFS [23,32, 33,34]. D’autres affirment le role

de la radiothérapie dans le controle local de la tumeur [35, 36,37].

Cependant une radiothérapie peut étre un complément a la chirurgie selon

certains auteurs [36, 37]. Elle n’a pas été réalisée dans les cas rapportés.

La chimiothérapie systématique n’est pas recommandée dans le DFS [38, 39].
Elle est utilisée en palliatif avec la radiothérapie. Elle a été réalisée dans un

cas avec un résultat mitigeé.
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La thérapeutique ciblée est une méthode qui a été proposée également par
certains auteurs [40]. Elle n’a pas été utilisée dans la présente série du fait de

sa non disponibilité dans notre contexte.
4. EVOLUTION :

Les complications peuvent survenir surtout dans les formes négligées
évoluant depuis plusieurs années : décés par envahissement du cerveau dans
le DFS du scalpe, ulcération, saignement spontané ou provoqué par des
frottements répétés ou par un traumatisme [23]. Deux cas de décés ont été

notés dans la présente série.

Le caractére hautement récidivant des DFS a été remarqué dés la description
initiale par Darier et Ferrand. Cette propriété s’explique par le prolongement

microscopique de la tumeur au-dela de la marge cliniquement saine [41].

Le risque évolutif des récidives des DFS est principalement lié a la qualité de
la premiére exérése. Les possibilités de guérison en cas de chirurgie primaire
bien conduite sont significativement supérieures a celles d’'une chirurgie de

rattrapage.

La taille de la tumeur ne semble pas avoir une influence significative sur le

taux des récidives.

La récidive a été observée dans un cas. Ceci s’explique par le fait qu’il y a eu
un probléme diagnostique au départ et par conséquent les marges d’exéreése

n’ont pas été respectées.

Le DFS n’est pas une tumeur lymphophile. Les extensions lymphatiques
prouvées histologiquement sont de 'ordre de 1% de ’ensemble des extensions
tumorales a distance. Aucune localisation métastatique n’a été observée dans

les cas rapportés.
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5. PRONOSTIC :

Le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand est une tumeur de bon pronostic
car en dépit des récidives locales le pronostic vital n’est qu’exceptionnellement

engage.

Une étude épidémiologique multicentrique rétrospective américaine retrouve
un taux de survie a 5 ans de 99,2% [20]. On note quelques facteurs de

mauvais pronostic qui ressortent des différentes séries publiées :

- La qualité de l'exérése chirurgicale constitue le principal facteur
prédictif de récidives locales dans la plupart des études [2]

- La localisation au niveau des extrémités céphaliques est un facteur de
mauvais pronostic car les principes de l'exéreése large sont difficiles a
respecter

- L’existence de plages de fibrosarcome au sein de la tumeur est un
facteur de mauvais pronostic car la tumeur devient plus agressive

- La profondeur de la tumeur

Le pronostic a été bon dans deux cas et mauvais dans deux autres. Les
facteurs de mauvais pronostic sus-cités ont contribué dans les deux derniers

cas.
6. SURVEILLANCE :

Du fait du potentiel évolutif et risque élevé de récidive du DFS, une
surveillance rigoureuse est obligatoire : tous les 3 mois puis tous les 6 mois
sur une période de 3 ans, puis une fois par an a vie en raison des risques de

récidives tardives pouvant survenir jusqu’a 22 ans post opératoire [32].

En l'absence de récidives, la surveillance clinique est suffisante. Elle consiste
en une palpation de la cicatrice et de la zone périphérique a la recherche de
région nodulaires ou infiltrées. Cette palpation est difficile si un lambeau de
reconstruction a été utilisé plutot qu’une greffe. Cette attitude a été observée

chez les deux cas pris en charge avec succes.
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Tableau II : Tableau comparatif des données de l'interrogatoire de nos cas

avec ceux d’autres auteurs:

Auteurs Délai de | Douleur | Sexe Age
consultati
on
Hajar Ouahbi et al 6 ans - Féminin 22 ans
Kasse A, Dieng M, et al 9 ans - Sex-ratio= 35,86
1,1 ans
Faye O et al 3 ans + Sex-ratio= | 40 ans
+
+ 9 ans 0,7 * 12 ans
Nos cas Casl 10 ans + Féminin 35 ans
Cas?2 8 ans + Féminin 30 ans
Cas 3 10 ans + Féminin 44 ans
Cas 4 4 ans + Masculin | 20 ans
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Tableau III : Tableau comparatif des données de l'examen physique de nos

cas avec ceux d’autres auteurs:

Auteurs Localisatio | bourgeonnement | ulcération | Nécrose | Taille
de la
n .
lésion
A. Toumietal | Tronc 78% + + - 4,8
cm
Kasse A, | Tronc 77% - + - 14 cm
Dieng M, et al
Hajar Ouahbi | cuir chevelu - + + 7 cm
et al
Faye O et al Tronc 61% - + - 9,8
cm
Nos |Cas1 Medio + + - 8,9
. cm
cas pariétale
Cas 2 Hémi face + + + 19,5
droite cm
Cas 3 Hémi face + + + 16 cm
gauche
Cas 4 Hémi face + + - 8 cm
droite
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Tableau IV : Tableau comparatif des données chirurgicales de nos cas avec

ceux d’autres auteurs:

Attitudes chirurgicales
Auteurs Suture | Cicatrisation | Greffe Lambeau | Marge
directe | dirigée de d’exérése
peau
Kasse A, 50% 25% 25% - 2,5 cm
Dieng M, et
al
A. Toumi et | 3,85% 3,85% 19,20% 73,1% Scm
al
Nos | Cas 1 - + + - 4 cm
cas
Cas 2 - - - - -
Cas 3 - - - - -
Cas 4 - + - - 3 cm
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Tableau V : Tableau comparatif des données thérapeutiques de nos cas avec

ceux d’autres auteurs:

Auteurs Traitement
Radio Chimio Thérapie
thérapie thérapie ciblée
Hajar Ouahbi et - + -
al
Kasse A, Dieng 1 3 -
M, et al

A. Toumi et al - - -

Nos Cas 1 - - -
cas
Cas 2 - - -
Cas 3 - + -
Cas 4 - - -
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CONCLUSION
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CONCLUSION :

Le DFS est une tumeur cutanée rare a évolution locale lente s’effectuant sur
plusieurs années. Elle se distingue par sa difficulté diagnostique, sa tendance
a la récidive et la rareté des métastases qui sont essentiellement pulmonaires.
Le diagnostic est évoqué cliniquement et confirmé par 1’histologie. Le recours
a Iimmunohistiochimie se fait en cas de doute diagnostique. Notre étude
présente des similitudes cliniques, histologiques et évolutives avec les données
de la littérature. La chirurgie constitue le seul moyen thérapeutique qui a fait
son efficacité sur 'éradication de la tumeur et la prévention des récidives.
L’exérese chirurgicale est fonction de I’étendu des territoires anatomiques et
fonctionnels et d'unités esthétiques. Le risque évolutif des récidives des DFS
est principalement lié a la qualité de la premiére exérése. Le pronostic, en

général bon malgré les récidives locales, peut souvent étre engagé.
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RESUME :

Le DFS est une tumeur fibreuse de la peau, de croissance lente, a trés haut

risque de récidive locale, mais a potentiel métastatique faible.
L’objectif de ce travail est d’évaluer la prise en charge du DFS.

IL s’agissait d'une série de 4 cas de DFS de Darier et Ferrand colligés dans le
service de SCMF du CHU-CNOS de Bamako de 2014 a 2020. Une discréete
prédominance féminine a été notée (trois de sexe féminin et un de sexe
masculin) et I’age variait entre 20 et 44 ans. Le délai diagnostique observé est
en moyenne de 6 ans. Tous les patients ont bénéficié d'une TDM maxillo-
faciale. Deux patients ont été traités par exérése chirurgicale avec une marge
de 3 cm. La couverture de la perte de substance (PDS) a fait appel a la greffe

de peau et a la cicatrisation dirigée dans 2 cas.

Le DFS de Darier et Ferrand est une tumeur dont le pronostic et le risque
évolutif sont principalement liés au délai diagnostique et la qualité de la
premiere exérese. Le diagnostic tardif rend difficile la chirurgie d’exérése et de

reconstruction.

Mots-clés : Prise en charge, chirurgie, Bamako, DFS de Darier et Ferrand.
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