UNIVERSITE MOHAMMED V - RABAT
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT-

ANNEE: 2018 THESE N°: 145

FIBROBLASTOME A CELLULES GEANTES
& PROPOS D'UN CAS ET REVUE DE LA LITTERATURE

THE S

PAR

Mile. Amal EL MALIANI
Nee le 19 Mars 1990 a Rabat

Hour |'@btention du Doctorat en Médecine

MOTS CLES : Fibroblastome a cellules géantes — Dermatofibrosarcome —
Technique de Mohs.

JURY
Mr. T. EL. MADHI PRESIDENT &

Professeur de Traumato-Orthopédie Pédiatrique RAPPORTEUR
Mr. M. KISRA 3

Professeur de Chirurgie Pédiatrique
Mr. H. ZERHOUNI

Professeur de Chirurgie Pédiatrique
Mr. S. Z. EL ALAMI EL FELLOUS

Professeur de Traumato-Orthopédie Pédiatrique

b JUGES




s

Lol Lo O

1
3
P
N



UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. Mohamed KARRA

1-ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS

ET

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale
Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. CHAHED OUAZZANI Houria Gastro-Entérologie
Pr. LACHKAR Hassan Médecine Interne
Pr. YAHY AOUI Mohamed Neurologie

Décembre 1988
Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib Chirurgie Pédiatrique
Pr. DAFIRI Rachida Radiologie




Décembre 1989

Pr
Pr

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

. ADNAOUI Mohamed
. CHAD Bouziane

Janvier et Novembre 1990

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

Février Avril Juillet et Décembre 1991

. CHKOFF Rachid

. HACHIM Mohammed*
. KHARBACH Aicha

. MANSOURI Fatima

. TAZI Saoud Anas

Pr.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL HAMANY Zaitounia

. AZ7Z0OUZI Abderrahim
BAYAHIA Rabéa
BELKOUCHI Abdelkader

BENSOUDA Yahia
BERRAHO Amina
BEZZAD Rachid
CHABRAOUI Layachi
CHERRAH Yahia
CHOKAIRI Omar
KHATTAB Mohamed
SOULAYMANI Rachida
TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AHALLAT Mohamed
BENSOUDA Adil
BOUIJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
. CHRAIBI Chafiq
DEHAYNI Mohamed*

EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

JIDDANE Mohamed
TAGHY Ahmed

ZOUHDI Mimoun

ars 1994

M
Pr
Pr
Pr
Pr

. BENJAAFAR Noureddine
. BEN RAIS Nozha

. CAOUI Malika

. CHRAIBI Abdelmjid

BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Pathologie Chirurgicale
Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique V.D a la pharmacie+Dir du
CEDOC

Chirurgie Générale V.D Aff. Acad. et Estud
Anesthésie Réanimation

Radiologie

Gastro-Entérologie

Gynécologie Obstétrique

Gynécologie Obstétrique

Neurochirurgie
Cardiologie
Médecine Interne
Anatomie
Chirurgie Générale
Microbiologie

Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la



FMPA

Pr. EL AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique
Pr. EL BARDOUNI Ahmed Traumato-Orthopédie

Pr. EL HASSANI My Rachid Radiologie

Pr. ERROUGANI Abdelkader Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Pr. ESSAKALI Malika Immunologie

Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique

Pr. HADRI Larbi* Médecine Interne

Pr. HASSAM Badredine Dermatologie

Pr. IFRINE Lahssan Chirurgie Générale

Pr. JELTHI Ahmed Anatomie Pathologique
Pr. MAHFOUD Mustapha Traumatologie — Orthopédie
Pr. RHRAB Brahim Gynécologie —Obstétrique
Pr. SENOUCI Karima Dermatologie

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed* Urologie

Pr. ABDELHAK M ’barek Chirurgie — Pédiatrique

Pr. BELAIDI Halima Neurologie

Pr. BENTAHILA Abdelali Pédiatrie

Pr. BENYAHIA Mohammed Ali Gynécologie — Obstétrique
Pr. BERRADA Mohamed Saleh Traumatologie — Orthopédie
Pr. CHAMI Ilham Radiologie

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae Ophtalmologie

Pr. JALIL Abdelouahed Chirurgie Générale

Pr. LAKHDAR Amina Gynécologie Obstétrique
Pr. MOUANE Nezha Pédiatrie

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane Réanimation Médicale

Pr. AMRAOUI Mohamed Chirurgie Générale

Pr. BAIDADA Abdelaziz Gynécologie Obstétrique
Pr. BARGACH Samir Gynécologie Obstétrique
Pr. CHAARI Jilali* Médecine Interne

Pr. DIMOU M’barek* Anesthésie Réanimation
Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine* Anesthésie Réanimation
Pr. EL MESNAOUI Abbes Chirurgie Générale

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila Oto-Rhino-Laryngologie

Pr. HDA Abdelhamid* Cardiologie - Directeur HMI Med V
Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed Urologie

Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia Ophtalmologie

Pr. SEFIANI Abdelaziz Génétique

Pr. ZEGGWAGH Amine Ali Réanimation Médicale

Décembre 1996

Pr. AMIL Touriya*

Pr. BELKACEM Rachid

Pr. BOULANOUAR Abdelkrim

Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
Pr. GAOUZI Ahmed

s
Radiologie R /
Chirurgic Pédiatrie - -

Ophtalmologie %‘wi
Chirurgie Générale ¥,
Pédiatrie Syl

Pr. MAHFOUDI M’barek* Radiologie
Pr. OUADGHIRI Mohamed Traumatologie-Orthopédie
Pr. OUZEDDOUN Naima Néphrologie

Pr. ZBIR EL Mehdi* Cardiologie



Novembre 1997

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. AFIFI RAJAA

. BENOMAR ALI

. BOUGTAB Abdesslam
. ER RIHANI Hassan

. BENKIRANE Majid*

. KHATOURI ALI*

Janvier 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montace r
ECHARRAB EI Mahjoub

EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*

ISMAILI Hassane*

MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae

TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
ROUIMI Abdelhadi*

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie — Doyen de la FMP Abulcassis
Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Hématologie
Cardiologie

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie- Dir. Hop. Av. Marr.
Anesthésie-Réanimation Inspecteur du SSM
Anesthésie-Réanimation

Meédecine Interne

Neurologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie Directeur Hop. Chekikh Zaied
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Neurologie




Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

BALKHI Hicham*
BENABDELIJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN EI Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf
NOUINI Yassine
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*

ORL

Anesthésie-Réanimation
Neurologie
Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie
Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Pédiatrie Directeur. Hop.d’Enfants
Neuro-Chirurgie

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Meédecine Interne

Chirurgie Générale

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie Directeur Hopital Ibn Sina
Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique

Urologie

Cardiologie

Gastro-Entérologie

Biochimie-Chimie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie

Gastro-Entérologie

Anatomie Pathologique

Psychiatrie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *
FILALI ADIB Abdelhai

HAIJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina

MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
OUIJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

RAISS Mohamed

RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
RHOU Hakima

SIAH Samir *

THIMOU Amal

ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABDELLAH El Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*
CHERRADI Nadia

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHARMAZ Mohamed
MOUGHIL Said

OUBAAZ Abdelbarre*
TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABBASSI Abdellah

. AL KANDRY Sif Eddine*
. ALLALI Fadoua

. AMAZOUZI Abdellah

. AZ1Z Noureddine*

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie
Traumatologie Orthopédie
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale
Rhumatologie
Ophtalmologie
Radiologie




Pr. ACHOUR Abdessamad*
Pr. AIT HOUSSA Mahdi*
Pr. AMHAIJJI Larbi*

Pr. AOUFI Sarra

Pr. BAITE Abdelouahed*

Pr. BALOUCH Lhousaine*
Pr. BENZIANE Hamid*

Pr. BOUTIMZINE Nourdine
Pr. CHARKAOQOUI Naoual*
Pr. EHIRCHIOU Abdelkader*
Pr. ELABSI Mohamed

Pr. EL MOUSSAOUI Rachid
Pr. EL OMARI Fatima

Pr. GHARIB Noureddine

Pr. HADADI Khalid*

Pr. ICHOU Mohamed*

Pr. ISMAILI Nadia

Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*

Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tariq*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN
Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*
Pr TAHIRI My El Hassan*

Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie

Parasitologie
Anesthésie réanimation Directeur ERSM
Biochimie-chimie

Pharmacie clinique

Ophtalmologie

Pharmacie galénique

Chirurgie générale

Chirurgie générale

Anesthésie réanimation

Psychiatrie

Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale

Dermatologie

Radiothérapie

Anesthésie réanimation

Microbiologie

Réanimation médicale

Radiologie

Pneumo phtisiologie

Hématologique

Meédecine préventive santé publique et hygiéne
Virologie
Biochimie-chimie iyl
Médecine interne Wm%%‘“w /

Radiologie P M
Microbiologie ﬂi
Microbiologie el

Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale



Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*
Pr. AIT BENHADDOU El hachmia
Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. BELYAMANI Lahcen*
Pr. BJIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *
Pr. CHTATA Hassan Toufik*
Pr. DOGHMI Kamal*

Pr. EL MALKI Hadj Omar
Pr. EL OUENNASS Mostapha*
Pr. ENNIBI Khalid*

Pr. FATHI Khalid

Pr. HASSIKOU Hasna *

Pr. KABBAJ Nawal

Pr. KABIRI Meryem

Pr. KARBOUBI Lamya

Pr. L’KASSIMI Hachemi*

Pr. LAMSAOURI Jamal*

Pr. MARMADE Lahcen

Pr. MESKINI Toufik

Pr. MESSAOUDI Nezha *

Pr. MSSROURI Rahal

Pr. NASSAR Ittimade

Pr. OUKERRAJ Latifa

Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani *

PROFESSEURS AGREGES :
Octobre 2010

Pr. ALILOU Mustapha

Pr. AMEZIANE Taoufig*

Pr. BELAGUID Abdelaziz

Pr. BOUAITY Brahim*

Pr. CHADLI Mariama*

Pr. CHEMSI Mohamed*

Pr. DAMI Abdellah*

Pr. DARBI Abdellatif*

Pr. DENDANE Mohammed Anouar
Pr. EL HAFIDI Naima

Pr. EL KHARRAS Abdennasser*

Pr. EL MAZOUZ Samir

Médecine interne
Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie
Neuro-chirurgie
Radiologie
Rhumatologie
Neuro-chirurgie
Anesthésie Réanimation
Anatomie
Biochimie-chimie
Dermatologie
Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique

Chirurgie vasculaire périphérique
Hématologie clinique

Chirurgie Générale

Microbiologie

Médecine interne

Gynécologie obstétrique
Rhumatologie

Gastro-entérologie

Pédiatrie

Pédiatrie

Microbiologie Directeur Hopital My Ismail
Chimie Thérapeutique
Chirurgie Cardio-vasculaire
Pédiatrie

Hématologie biologique
Chirurgie Générale
Radiologie

Cardiologie
Pneumo-phtisiologie

Anesthésie réanimation
Médecine interne
Physiologie

ORL

Microbiologie
Médecine aéronautique
Biochimie chimie
Radiologie

Chirurgie pédiatrique
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie plastique et réparatrice



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. EL SAYEGH Hachem

. ERRABIH Ikram

. LAMALMI Najat

. MOSADIK Ahlam

. MOUJAHID Mountassir*
. NAZIH Mouna*

. ZOUAIDIA Fouad

Mai 2012

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AMRANI Abdelouahed
ABOUELALAA Khalil*
BELAIZI Mohamed*
BENCHEBBA Driss*
DRISSI Mohamed*

EL ALAOUI MHAMDI Mouna
EL KHATTABI Abdessadek*
EL OUAZZANI Hanane*
ER-RAIJI Mounir

JAHID Ahmed

MEHSSANI Jamal*
RAISSOUNI Maha*

Février 2013

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AHID Samir

AIT EL CADI Mina

AMRANI HANCHI Laila
AMOUR Mourad

AWAB Almahdi

BELAYACHI Jihane
BELKHADIR Zakaria Houssain
BENCHEKROUN Laila
BENKIRANE Souad
BENNANA Ahmed*

BENSGHIR Mustapha*
BENYAHIA Mohammed*
BOUATIA Mustapha
BOUABID Ahmed Salim*
BOUTARBOUCH Mahjouba
CHAIB Ali*

DENDANE Tarek

DINI Nouzha*

Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Mohamed Ali

Pr
Pr
Pr
Pr

Pr

. ECH-CHERIF EL KETTANI Najwa
. ELFATEMI Nizare

. EL GUERROUIJ Hasnae

. EL HARTTI Jaouad

. EL JOUDI Rachid*

Urologie

Gastro entérologie
Anatomie pathologique
Anesthésie Réanimation
Chirurgie générale
Hématologie

Anatomie pathologique

Chirurgie Pédiatrique
Anesthésie Réanimation
Psychiatrie
Traumatologie Orthopédique
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumophtisiologie
Chirurgie Pédiatrique
Anatomie pathologique
Psychiatrie

Cardiologie

Pharmacologie — Chimie
Toxicologie
Gastro-Entérologie
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Réanimation Médicale
Anesthésie Réanimation
Biochimie-Chimie
Hématologie

Informatique Pharmaceutique

Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chimie Analytique
Traumatologie Orthopédie
Anatomie

Cardiologie

Réanimation Médicale
Pédiatrie

Anesthésie Réanimation
Radiologie B
Neuro-Chirurgie ﬂi
Médecine Nucléaire w.f
Chimie Thérapeutique

e
Gwms&ﬂw Y
7 P

Toxicologie



Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

EL KABABRI Maria
EL KHANNOUSSI Basma
EL KHLOUFI Samir
EL KORAICHI Alae
EN-NOUALI Hassane*
ERRGUIG Laila
FIKRI Meryim
GHFIR Imade

IMANE Zineb

IRAQI Hind

KABBAJ Hakima
KADIRI Mohamed*
LATIB Rachida
MAAMAR Mouna Fatima Zahra
MEDDAH Bouchra
MELHAOUI Adyl
MRABTI Hind
NEJJARI Rachid
OUBEJJA Houda
OUKABLI Mohamed*
RAHALI Younes
RATBI Ilham
RAHMANI Mounia
REDA Karim*
REGRAGUI Wafa
RKAIN Hanan
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Le FCG est une tumeur mésenchymateuse rare de malignité intermédiaire
appartenant au spectre du DFS de Darrier et Ferraud, décrite pour la premiére

fois en 1982 par Shnookler et Enzinger [1].

Cette tumeur survient surtout chez I’enfant , sous forme d'un nodule ou
masse polylobée au niveau de la cuisse, du dos, des extrémités, de la téte et du

cou, rarement dans la région génitale [2].

Le diagnostic positif de cette entité se base sur I’histologie, parfois une

étude génétique s’avere nécessaire pour ¢liminer les diagnostics différentiels.

Le traitement est chirurgical et consiste en une exérése large [3].
L’évolution est généralement marquée par des récidives locales dans 40 a 50 %

des cas. Aucune métastase n’a été rapportée a ce jour [1-7].

Nous rapportons un nouveau cas observé chez un enfant qui a présenté
des difficultés diagnostiques vu son aspect histologique particulier, pris en

charge au service de chirurgie B a 'hopital d'enfants de Rabat.

L'objectif de notre travail est d’améliorer notre connaissance sur le
fibroblastome a cellules géantes sur le plan ¢épidémiologique et
anatomopathologique, de savoir poser le diagnostic positif et éliminer les
diagnostics différentiels et enfin de connaitre les principes thérapeutiques de

cette pathologie et son évolution.



Observation médicale




11 s'agit d'un nourrisson agé de 8 mois (né le 10/06/2015) ,4°™ d’une fratrie
de 4, issu d’un mariage consanguin de 1 degré, admis au service pour une

masse au niveau de la face antéro-interne du bras droit.

C'est un patient sans antécédents pathologiques particuliers, ayant présenté
a l'age de 3mois une masse non douloureuse au niveau des parties molles du
bras droit, avec une augmentation de volume progressive, sans autres signes

associes ni altération de 1’état général.

L'examen physique réalisé le 27/10/2015 a révélé la présence d’une masse
au niveau de la partie antéro-interne du bras droit mesurant 4cm de grand
diameétre ,attachée au plan cutané ,mobile par apport au Plan profond ,indolore a
la palpation ,la peau en regard était adhérente au niveau du centre de la tumeur
avec présence d'une petite circulation collatérale, sans déficit neurologique ni

vasculaire. (figurel)



-

Figure 1 : Image montrant la masse tumorale a la face antéro-interne du bras

droit chez un nourrisson de 8 mois.



Sur le plan paraclinique, ’échographie des parties molles, réalisée
le 17/09/2015, a objectivé une masse de formation tissulaire, bien limitée

inhomogene 1égerement isoechogeéne au tissu graisseux environnant.

Une IRM a été réalisée le (14/10/2015) a objectivé la présence d'un
processus Iésionnel, de siege sous cutané au niveau de la portion moyenne de la
face antérieur du bras, mesurant 41 mm en hauteur, dont les contours sont bien
limités au niveau de son poOle supérieur, mal définis au niveau de sa portion

inférieur.

Cette masse se traduit sous forme d'un hypo signal T1, discret hyper signal
T2, se rehaussant d'une fagon globalement homogeéne avec une portion plus

vascularisée a sa portion inférieure.

Ce processus tumoral arrive au contact intime avec les différentes
structures musculaires de la loge antérieur du bras, notamment le muscle biceps
brachial ; ne renferme pas de composante graisseuse ou de calcifications, situé¢ a
4,5 mm du pédicule vasculaire humérale qui est libre, les veines céphaliques et

basilaires sont libres.

Absence d'anomalie des structures musculaires du bras, respect de

l'articulation sus et sous-jacente et présence de petites adénomégalies axillaires

droites (Figure 2, 3, 4).



Figure 2 : IRM coupe sagittale en T1 du bras droit montrant un processus tumoral

de siege sous cutané sans calcification, ni composante graisseuse



Figure 3 : IRM coupe sagittale du bras droit montrant la distance

ntime entre la masse sous cutanée et l'artére humérale.



Figure4 : Coupe sagittal du bras droit montrant des adénopathies axillaires



L’¢étude anatomopathologique de la biopsie, a montré une prolifération
tumorale faite de courts faisceaux de cellules ovoides a fusiformes, présentant
des atypies cytonucléaires 1égéres a modérés, de rares mitoses ont €té notées
entre les cellules tumorales, et la présence d'un matériel collagéne unique

d'abondance variable, cette prolifération tumorale dissocie le tissu adipeux.

L’¢étude immunohistochimique est positive pour la Vimentine, Les
anticorps anti-cd99, I’antidesmine, I’anti-myogenine, alors qu’elle est négative

pour I’antiAML et I’anti-ps100.

Le diagnostic d’un fibrosarcome infantile a été porté (figure 5).
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DOCTEUR : EL MADHI — R

CODE PATIENT  : 0215AS506
DATE : 27/10/2015
AGE

N/REF - 151016851

RENSEIGNEMENTS CLIN IOUES
Tumeur i composante charnue maligne du hras droit.

IRM du bras droit : processus tumoral de siége sous cutane adhérent imtiment
au muscle hiceps brachial, avec lequel il reste sAparé par une APONEVINSe
musculaire, se rehaussant de maniére tardive et assez homogene apres imjectinmn
de gadoliniuin sans calcification et sans composante Zrassense.
L’éventualité d'un fibrosarcome infantile ou d’un sarcome des parties molles

d'autre nature reste la plus probable.

COMPTE RENDU ANATOMOPATHOLOGIOUE
BIOPSIE D'UNE MUR DU BRAS DROIT

Ii a é¢ comumuniqué 4 Hagusents dssulaires dont la w@illc varie
de 2mm a Smm de long, inclus en totalité.

Ces prélévements intéressent une prolifération tumorale faite de
courts faisceaux de cellules ovoides a fusiformes, présentant des
atypies cytonucléaires légeres a modérées.

De rares mitoses sont notées.

Entre les cellules tumorales, on note la présence d’un matériel
collagénique d’abondance variable.

L.a prolifération tumorale dissocie le tissu adipeux.

Etude immunohistochimique :

Les cellules tumorales expriment la vimentine.

Les anticorps anti-CD99, anti-desmine, anti-myogénine, anti-
AML et anti-PS100 sont négatifs.

CONCLUSION™*

Aspects histologique et immunohistochimique en faveur d"un
fibrosarcome infantile.
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Figure 5 : Le compte rendu anatomopathologique de la biopsie tumorale.

11



Un bilan d'extension a ét¢ demandé¢, comportant une radio du poumon, une

Echographie abdominale et une TDM thoracique qui ont été normaux.

Suite au résultat de la biopsie, une chimiothérapie préopératoire a été

décidée le 05/11/205 au chop a I'HER.
Le nourrisson a donc bénéficié de 3 cures de chimiothérapie a raison de :
1. protocole IVAL. (09/11/15)
2. protocole CEV1. (26/11/2015)
3. protocole IVEL. (17/12/2015)

Une IRM de controle demandée le 01/06/15, a montré les mémes
caractéristiques de la tumeur que I'IRM initial ; sans aucun changement du

volume tumorale.

Suite a ce résultat le patient a été adressé le 25/02/2016 au service de

chirurgie B (HFR), pour une prise en charge chirurgicale.

Lors d'un staff multidisciplinaire et vu les rapports intimes avec le pédicule
vasculaire et la présence des adénopathies axillaires, une résection
carcinologique avec curage ganglionnaire ont ¢été décidé, ainsi l'accord des
parents pour éventuel désarticulation du membre était pris, si la résection

s'avérait Inapplicable.
-Le compte rendu opératoire :

Sous anesthésie générale, on a procédé un abord antéro- interne du bras

englobant la cicatrice de biopsie et se prolongent au sillon délto-pectorale.

Premierement, libération du pédicule humérale et le nerf médian.
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La masse tumorale est située en sous cutané étendue sur les 2/3 proximaux
du bras en avant du muscle biceps brachial et en rapport intime avec le pédicule
huméral en dedans et la veine céphalique en dehors.

Dissection du pédicule vasculo-nerveux axillaire et humérale par rapport a

la tumeur

Dissection en postérieur de la tumeur en passant en dehors de I’aponévrose
du muscle biceps brachial jusqu'au niveau du bord externe de la tumeur

A ce stade la tumeur apparait bien limité et clivable avec résection partielle
du muscle deltoide

Puis, on a assuré la coagulation section de la veine céphalique qui se trouve

a proximité de la tumeur en entier avec la peau qui la couvert

On note sur le bord supéro-externe de la loge tumorale : tissu graisseux
anormal épais et suspect (biopsie faite a ce niveau).

\ 14 \ M 2 . r

Apres D'exérese de la masse en sacrifiant 3cm” de superficie cutanée

englobant I'aponévrose profonde, nous avons réalis€ un curage ganglionnaire
axillaire emportant les 3 ganglions hypertrophies repérés Par IRM.

Enfin, la fermeture a été sous-tension vu la perte cutanée, mais on a pas eu
besoin ni de greffe ni de lambeau.

Les Suites opératoires :
- un discret cedéme du Membre supérieur qui a rapidement régressé
- Cicatrisation complete lors de 3 semaines

- Au 3éme mois postopératoire, le controle clinique est satisfaisant :

I’enfant est bien portant et la cicatrice de I’exérése est en bon état.

- Une surveillance clinique de tous les 6 mois, n’a pas montré de
récidives jusqu’a présent.
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Figure 6 : Image prise le 07/04/2018 montrant la cicatrice chirurgicale
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L’¢étude anatomopathologique de la pi¢ce opératoire, a montré les limites
saines de I’exérese et parle d’un diagnostic histologique différent du premier : il
s’agit d’une pseudotumeur inflammatoire myofibroblastique. Dans le sens de

cette hypothése ; une étude immunohistochimique a été réalisée montrant :
L”AML positif en périphérique
Le Ps100 a marqué les filets nerveux périphériques

Le K1 67 négatif

-vue la discordance entre les 2 diagnostics le ler qui' était malin ; un

fibrosarcome infantile, et le peme ; une pseudo tumeur inflammatoire ;le bloc
envoy¢ au laboratoire d'anatomie du centre hospitalier de recherche d'enfant de

SAINT JUDE a Memphis pour une relecture anatomopathologique.

Cette ¢tude a montré une alternance de zones fibreuses et d’autres myxoide
paucicellulaire comportant une prolifération de cellules fusiformes assez
monomorphes a cytoplasme peu abondant, aux noyaux ronds ne montrant ni
atypies cytonucléaires ni mitoses, par endroit on note la présence des cellules
géantes d’allure bizarre bordant des fentes pseudovasculaires. Il s’y associait un
infiltrat inflammatoire polymorphe riche en lymphoplasmocytes et
polynucléaires éosinophiles préférentiellement autour des vaisseaux, pas de
nécrose, ni d’invasion vasculaire. Aspect caractéristique de fibroblastome a

cellules géantes.
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L’immunohistochimie a montré un marquage franchement positif par
I’anticorps anti-CD34 ; les cellules tumorales n’exprimaient pas le CD99, la
PS100, I’actine muscle lisse, la desmine et la myogénine, I’ALK été aussi
négatif; I’étude génétique faite n’a pas montré de translocation (12;15)
(p13;925) caractéristique du fibrosarcome infantile, Le diagnostic de

fibroblastome a cellules géantes était retenu.
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Figure 7: Coloration HE (grossissement % 10). Territoires myxoides et pauci

cellulaires avec un infiltrat inflammatoire lymphocytaire a disposition

caractéristique périvasculaire en bulbe d’oignon
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Figure 8: Coloration HE (grossissement x 20). Fond fibreux comportant des faisceaux

de collagene épais et hyalins, entre ces faisceaux s’interposent des cellules fusiformes,
et des cellules géantes pléomorphes particuliérement autour des fentes pseudovasculaires,
on note également I’infiltrat inflammatoire polymorphe lymphoplasmocytaire

et a polynucléaires €osinophiles. (lame de notre cas).
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Figure 9: Immunohistochimie (grossissement x 40).

Les cellules tumorales expriment le CD34
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dDiscussion
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I. DEFINITION ET CLASSIFICATION :

Onze ans apres 'ancienne classification de 1’OMS des tumeurs des tissus
mous, une nouvelle est publiée en 2013, classant le FCG parmi les tumeurs
fibroblastiques / myofibroblastique & malignité intermédiaire, localement

agressive et sans risque de métastase [5].

Tableau 1 : Tumeurs fibroblastiques/myofibroblastiques (OMS 2013) [5]

Catégories Tumeurs

- Tumeur Fibroblastome a cellules géantes

- Fibromatose plantaire/palmaire Fibromatose de type
e Agressivité
desmoide ;
locale.
- Lipofibromatose.

- Dermatofibrosarcome protubérance DFS avec
transformation fibrosarcomateuse ;

- DFSP pigment¢ ;

- Tumeur fibreuse solitaire ;

e Donnant o )
- Tumeur fibreuse solitaire maligne ;

rarement des ) ) .
- Tumeur myofibroblastique inflammatoire ;

métastases. ]
- Sarcome myofibroblastique de bas grade ;

- Sarcome fibroblastique my o-inflammatoire ;

- Tumeur fibroblastique myofibroblastique atypique ;

- Fibrosarcome pédiatrique.

anbnsejqoaqyoiw ; danbyse|qoaqiy sindwng,

- Fibrosarcome adulte ;
- Myxofibrosarcome ;

e Maligne .
- Sarcome fibromyxoide de bas grade ;

- Fibrosarcome épithélioide sclérosant.
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I1. HISTORIQUE:

Le FCG est une nouvelle entité pathologique, décrite pour la premicre

fois en 1982 dans une sé rie de 20 cas a Boston par Shmokler et Ezinger. [1].

En 1989, Shmokler et Ezinger ont proposé¢ une relation entre DFS et le

FCG dans une série de 28 cas dont 20 relévent de la premiére étude. [2]

Dans la deuxiéme édition de 1994 , Livre des tissus mous de 1'Organisation
Mondiale de la Santé, intitulé « Typage Histologique Des Tumeurs Des Tissus
Mous », D'. Franz Enzinger inclut le FCG et le DFS dans la catégorie des
tumeurs a comportement intermédiaire et risque de récidive dans la moitié des

cas et un potentiel de métastase extrémement rare .

En 1969, DalCin et al, ont confirmé la ressemblance immuno-

histochimique et génétique entre DFS et FCG.

En 2013, dans la 4°™ édition de classification des tissus mous, I'OMS a

classé le FCG comme étant une tumeur fibroblastique / myofibroblastique.
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II. EPIDEMIOLOGIE :

Le FCG a été isolé en 1982 a Boston par Shmokler et Enzinger [1] dans
une série de 20 cas, comme une Iésion intéressant surtout I’enfant avec une

prévalence 2 fois plus €élevée chez le sexe masculin [3].

L’4ge de survenue s’étend de 6 mois a 62 ans, avec une médiane de

6 ans [3].

Dans la série de JK colligeant 86 cas, 62% ont moins de 10 ans, 74 %

moins de 20 ans et seulement 10 patients avaient plus de 40 ans [4].

Sur les 227 cas rapportés dans la littérature, 191 (84 %) d’entre eux sont

des cas pédiatriques, 4gés en moyenne de moins de 10 ans.

A ce titre, le FCG est considéré comme une forme juvénile du DFSP par

de nombreux auteurs en 1989 [2].

La constatation faite dans ces séries d’études est 1’absence de facteurs

favorisants.
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IV. DIAGNOSTIC
= Clinique:

Il est actuellement admis que le FCG est la forme infantile de DFS dont il

partage les caractéristiques cliniques et structurelles [2].

C’est une tumeur habituellement de 1ésion unique siégeant au niveau du

derme et 'hypoderme et dont la taille peut varier de 0,7 cm a 8 cm [2-4],

Elle se localise trés généralement au niveau du tronc, de la cuisse, du dos
et de la paroi thoracique [2-4]. Des localisations plus exceptionnelles ont été
signalées : creux axillaire, téte, cou, extrémités [2,4]. La localisation périnéale
est plus exceptionnelle encore puisqu’elle concerne uniquement 3% des cas.

La présentation clinique est l'apparition d'une masse ferme sous-cutanée
fixée a la peau en regard, mais mobile par rapport au plan sous-jacent,
indolore, asymptomatique et d'évolution lente [2-4,6-8], inquiétant peu les

patients, ce qui est source de retard diagnostique et thérapeutique.
Dans notre cas, la masse siege au niveau du bras droit.
= Imagerie :
Les examens complémentaires d’imagerie ne sont d’aucune aide
diagnostique.

L’imagerie peut apporter des renseignements concernant la tumeur et

son extension en profondeur.

L’IRM permet de donner des informations précises pouvant guider le
geste chirurgical : la taille de la tumeur, les expansions dermiques et

hypodermiques et I’extension en profondeur par rapport a I’aponévrose et 1'os.

Chez notre patient, ’'IRM a montré une masse sous-cutané en contact
intime avec le muscle biceps brachial droit et le pédicule vasculaire

huméral, ainsi qu’une présence d’adénopathies axillaires.
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V. ASPECT ANATOMOPATHOLOGIQUE
1- Moyens d’étude [9,10,11]:
a. Types de prélevements :

Une tumeur peut étre prélevée par aspiration a 1’aiguille, drill biopsie,

biopsie chirurgicale partielle ou biopsie exérese.
a.l1 Cytoponction :

L’aspiration a I’aiguille, si elle peut permettre une orientation diagnostique,
doit étre pratiquée avec beaucoup de prudence car elle peut conduire a des
erreurs diagnostiques. Elle peut cependant aider au diagnostic de récidive locale

ou a distance.
a.2 Biopsie :
* La micro biopsie :

Réalisée au trocart, elle est de plus en plus pratiquée car elle est peu
agressive et donne de bons résultats a condition qu’elle soit réalisée dans le
cadre d'une équipe multidisciplinaire, et interprétée avec prudence par un
pathologiste expérimenté dans le domaine des tumeurs des tissus mous. Méme si
le diagnostic de sarcome peut étre affirmé, il est plus difficile de typer et de
grader la tumeur sur ce type de prélevement. La micro biopsie peut étre utile
dans le diagnostic de récidive locale ou a distance ou dans le diagnostic de
tumeurs difficiles a aborder chirurgicalement et chez des patients pour lesquels

l'acte chirurgical constitue un risque notable.
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= La biopsie chirurgicale :

En régle générale, le diagnostic et le grading seront effectués sur une
biopsie chirurgicale, qu'il s'agisse d'une biopsie partielle ou d'une biopsie

exérese enlevant la totalité de la l1ésion.

La biopsie a été réalisée dans notre cas, dont le résultat était en faveur d'un

fibrosarcome infantile.
b. Techniques :
b.1 Prise en charge de la piéce d’exérése a I’état frais.

Dans la mesure du possible, la piéce opératoire doit parvenir rapidement,
fraiche et intacte, au pathologiste. Le chirurgien s’abstiendra de toute incision
dans la picece. Celle-ci doit étre orientée et les différents plans anatomiques
repérés. Un schéma de la piéce annoté par le chirurgien est utile. Les limites
d’exérese sont repérées en badigeonnant le pourtour de la piece d’encre de chine

ou de bleu de méthylene.

La piece doit étre pesée et mesurée selon ses trois dimensions en notant
plus particulierement son plus grand diametre. Il peut étre utile de réaliser une
photographie ou un schéma de la piéce opératoire fermée. Des tranches de
sections sont ensuite pratiquées, de préférence selon un plan axial. C’est a ce
stade que peuvent étre prélevés et conditionnés par le pathologiste des
¢chantillons destinés a des techniques spéciales: prélévements de tissu frais mis
dans un milieu de transport pour étude cytogénétique dans des fixateurs
adéquats pour étude en microscopie ¢électronique, prélévements congelés pour

é¢tude moléculaire et stockage en tumorothéques.

La piéce peut ensuite étre plongée dans un volume adéquat de fixateur

(formol tamponné a 10%),).
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b.2 Etude macroscopique.

Le recueil des données macroscopiques doit étre méthodique et minutieux
car il sera toujours difficile de reconstituer, aprés la coupe, les parametres
manquants. La piece sera pesée et mesurée si cela n’a pas été fait a 1’état frais.
Des incisions sont pratiquées de fagon a obtenir des tranches régulieérement

paralleles d’un a deux millimétres d’épaisseur.
On doit noter:
e [’aspect des contours ;
e Lacouleur;
e La consistance ;
o Le degré d’hétérogénéité de la tumeur ;

e Les territoires d’aspect kystique et les zones d’hémorragies et de

nécrose qui doivent étre repérés et quantifiés ;

e Les rapports avec les tissus avoisinants et les structures anatomiques

normales ;
e La marge minimale de sécurité et sa topographie.

La tumeur doit étre largement échantillonnée. D’une maniere générale, le
nombre de prélévements a effectuer pour 1’examen microscopique varie suivant

la taille et I’aspect macroscopique de la tumeur.

Il est recommandé¢ de faire en moyenne un bloc d’inclusion par centimétre

de plus grand axe tumoral.
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Lorsque la tumeur est hétérogene, les différents aspects macroscopiques
doivent faire 1’objet de prélévements séparés. Il convient, en outre, de prélever
systématiquement les zones nécrotiques, I’interface entre la tumeur, les tissus

adjacents et les limites d’exérese.

Il est recommandé également de réaliser une photographie ou un schéma de
la piece ouverte ou des tranches de section ainsi qu’une cartographie des

prélevements effectués.
b.3 Examen microscopique

L'examen histologique permet d'arriver au diagnostic dans la majorité des
cas ou, en tout cas, constitue la base pour la discussion diagnostique. Il n'est

réalisable qu'apres plusieurs étapes.
i. Technique

La durée minimale de la technique est de deux jours.

* La fixation permet la conservation morphologique des structures
tissulaires et cellulaires. Les fixateurs les plus utilisés sont le formol et le liquide
de Bouin. Quel que soit le fixateur utilisé, la fixation doit étre précoce, dans un
volume de fixateur suffisant (au moins 10 fois le volume de la piéce), dans un

récipient assez grand pour ne pas déformer le prélévement.

* L’imprégnation et I’inclusion :

Les prélevements ayant achevé leur fixation sont déposés dans des
cassettes en plastique, directement s’il s’agit de biopsies ou, s’il s’agit de pieces
opératoires, apres I’étape de I’examen macroscopique au cours de laquelle sont

prélevés des fragments de petite taille. Puis les tissus contenus dans les cassettes

sont déshydratés par passage dans des alcools. L’alcool est ¢liminé¢ par des
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solvants (xyléne) puis la paraffine, liquide a 56° imprégne les tissus et est
refroidie. Ces étapes sont automatisées dans des appareils a inclusion. L’étape
finale de I’inclusion est manuelle et consiste a réorienter convenablement le

fragment tissulaire dans le sens de la coupe dans un moule de paraffine.

* La coupe du bloc de paraffine au microtome permet de réaliser une coupe
trés fine de 3 a 5 microns d'épaisseur pour chaque prélévement. Cette épaisseur
permet aux rayons lumineux du microscope de traverser le prélévement et
d'éviter les superpositions cellulaires. De multiples coupes successives peuvent

étre faites dans un méme bloc.
* La réhydratation :

Une fois les plans de coupe réalisés, ils sont déposé€s sur une lame de verre
et la paraffine est dissoute par un solvant organique avant un temps de
réhydratation par des solutions alcooliques de plus en plus diluées. Quand la
réhydratation est achevée, les coupes sont colorées.

* La coloration des coupes par Hématéine-Eosine-Safran (HES) :

La coloration permet de mettre en évidence spécifiquement les différentes
structures tissulaires et cellulaires. La coloration usuelle associe toujours un
colorant nucléaire (hématéine, hématoxyline) et un colorant cytoplasmique
(€osine, érythrosine). Il s'y ajoute souvent un colorant du tissu conjonctif
(safran). La coupe ainsi colorée est alors protégée définitivement par une lamelle

de verre collée a I’aide d’un produit synthétique transparent qui se polymérise.
ii. Examen histologique proprement dit

L'examen au faible grossissement est souvent le plus important. Il permet
de recueillir des informations sur la taille, le siege de la tumeur, ses rapports

avec les tissus normaux, sa cellularité et ses contours.
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L’examen au faible et au moyen grossissement apportera des informations

sur la tumeur en cause:
e Aspect des cellules ;
e Type d'architecture ;
e Type de stroma ;
e Aspect de la vascularisation ;
e Présence ou non de nécrose.

L'examen au fort grossissement apporte lui aussi des informations

importantes :

Il permet souvent de préciser le degré et le type de différenciation par

I'examen attentif du cytoplasme et du noyau.

Cet examen permettra également d'apprécier l'activité mitotique et la mise
en évidence éventuelle de mitoses atypiques. Il est de bonne regle de compter les
mitoses sur 10 champs consécutifs au fort grossissement dans la zone la plus

mitotique.

Il permet également un examen attentif des noyaux en s'attachant a leur
taille, a leurs contours, a I'aspect de la chromatine et a la présence et a l'aspect de

nucléoles.
b.4 Immunohistochimie

L'immunohistochimie, technique utilisée en histo et cytopathologie depuis
les années quatre-vingts, a permis de faire des progrés considérables dans le

diagnostic morphologique, en particulier dans celui des maladies cancéreuses.
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L’immunohistochimie permet [I’identification “in situ”, sur coupe
histologique, d’un antigéne cellulaire ou tissulaire. Cette technique est basée sur
une réaction spécifique antigéne-anticorps utilisant des anticorps mono ou
polyclonaux conjugués a un marqueur coloré qui réagit avec son substrat en

donnant une coloration facile a voir au microscope optique.
c. Etude analytique anatomo-pathologique.
c.1 Données macroscopiques

Le FCG apparait comme une masse mal limitée, de couleur blanc /jaunatre.
La taille tumorale varie de 0,7 a 8 cm et est de consistance gélatineuse ou

caoutchouteuse sans hémorragie ni nécrose [3]

Figure 10 Image montrant I'aspect macroscopique d'FCG
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c.2 Données microscopiques.

La tumeur est habituellement hypodermique, souvent étendue au derme

sous-jacent.

La cellularité est variable, mais souvent, il s’agit d’un néoplasme
hypocellulaire a cellules fusiformes ondulées et cellules géantes dispersées au
sein d’un stroma variable ; myxoide, riche en collagéne, ou scléreux et contenant

des mastocytes dispersés [12,13].

Les cellules géantes a noyau hyperchromatique et angulé, sont
caractéristiques. La plupart des cellules géantes sont multinucléées dont les
noyaux localisés en périphérie du cytoplasme €osinophile, mais certaines sont

mononuclées. (figd)

La présence d’espaces pseudo-vasculaires «angiectoides », bordés de
facons discontinues par ces cellules géantes tumorales, est un ¢lément distinctif

de FCG des autres tumeurs fibroblastique et aussi de son variant adulte, le DFS.

La présence aussi d'une image qui parait trés particuliére a cette tumeur
individualisée récemment, est la présence quasi-constante de lymphocytes

autour des vaisseaux prenant un aspect en bulbe d’oignon. (fig. 4)

Les cellules tumorales au niveau de I’hypoderme infiltrent de part et

d’autre les structures annexes sans les 1éser.

Il faut noter que des espaces de FCG peuvent étre présents au sein d’un
DEFS et inversement ; on parle des cas hybrides FCG-DFS, de méme qu’une

pigmentation mélanique peut se voir dans la zone de DFS (tumeur de Bednar).

[3]

32



En ce qui concerne notre observation, l'aspect histologique a montré des
cellules géantes d’allure bizarre bordant des fentes pseudo-vasculaires avec un
aspect inusuel d'un infiltrat inflammatoire polymorphe riche en lympho-
plasmocytes et polynucléaires éosinophiles préférentiellement autour

des vaisseaux.

R .
' ’. :‘: P ~
~';‘iigﬁ"-_}

Figure 11 : Entre les épais faisceaux de collagéne s’insinuent des cellules étoilées, multi

nucléées, « bizarres » (a) (x100). On les observe particuliérement autour des espaces

pseudo-vasculaire. (b) (x250).
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Figurel3 : Des lymphocytes autour des vaisseaux prenant
un aspect en bulbe d’oignon.
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¢.3 Immunohistochimie

L'utilisation des techniques d’immunohistochimie permet d’identifier les
antigénes caractéristiques des cellules tumorales et contribue donc a éliminer
les diagnostics différentiels. Les cellules fusiformes et les cellules géantes multi
nucléés sont fortement marquées par les anticorps anti-CD34, ainsi que d'autres

marqueurs.

1- L’anticorps anti-CD 34

L’anticorps monoclonal anti-CD34 (anti Human Progenitor CellAntigen
-1 : HPCA-1) reconnait une glycoprotéine de 115kd (kilodalton) dont le géne est

situé sur le chromosome 1[14].

L’antigéne CD34 est exprimé a la surface des cellules souches
hématopoiétiques de la moelle osseuse, des précurseurs des lignées lymphoides

et myé¢loides, et des cellules endothéliales des vaisseaux [15].

Au niveau du derme normal, des cellules CD34 positives sont une
population distincte de cellules dendritiques classiquement localisées dans
I’interstitium du derme réticulaire, autour des vaisseaux, des structures
nerveuses, de la portion bulbaire du follicule pileux et autour de la membrane

basale des glandes exocrines et sébacées [16].

Aiba et al ont montré la réactivit¢ au CD34 par plusieurs tumeurs
fibrohistiocytaires incluant le DFS, sa forme juvénile le FCG et
I’histiocytofibromebénin, [I’histiocytofibrome malin, la myofibromatose
infantile, le fibrosarcome, la cicatrice hypertrophique et chéloide [17]. Parmi
toutes ces tumeurs, le DFS était le seul dont les cellules expriment le CD34 de

facon intense [17].
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Donc ce marqueur n’est pas spécifique de FCG puisqu’il est exprimé par
d’autres tumeurs d’origine vasculaire, les tumeurs musculaires lisses, celles des
gaines nerveuses, le sarcome épitheloide ainsi que d’autres 1ésions comme
I’hémangiopéricytome, la tumeur fibreuse solitaire et les tumeurs stromales

gastro- intestinales (GIST) [18,19].
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Figure 14 : les cellules tumorales de FCG, exprimant le CD34

2- Anticorps anti CD99

Une hypothése parle d’une similitude imunohistochimique entre le DFS et

FCG pour le CD99.

Les archives de pathologie dans plusieurs institutions ont été recherchées
pour les blocs de tissus de DFS et FCG, qui ont été analysées par
immunohistochimie pour I’expression de CD99. 23 sur 29 D FSP (79 %) et 2 sur
FCG (40%) ont exprimé le CD99 [2].
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3- Facteur XIlla :

C’est un stabilisateur de fibrine présent au niveau des plaquettes, des
mégacaryocytes, des macrophages et des monocytes sanguins. Ce facteur a été
¢galement identifi¢ dans les dendrocytes du derme, ainsi que dans certaines

tumeurs [22].

La plupart des études montrent que les cellules tumorales du FCG sont tres
faiblement réactives aux anticorps anti-facteur XIlla.

En revanche, les cellules tumorales de [I’histiocytofibrome bénin sont
fortement marquées par ce marqueur, surtout en périphérie de la tumeur

[22 ,23]. Ce marqueur serait donc utile au diagnostic différentiel.

4-1’anticorps anti-vimentine:

Le FCG est retrouvé fortement positif, comme d’autres tumeurs a cellules
fusiformes qui ont une différenciation conjonctive [18]. Le marquage avec la

vimentine n’a pas un grand intérét diagnostic [18].

5- Les autres marqueurs

Les marqueurs épithéliaux (cytokératine et EMA), musculaires (desmine,
panactine HHF35 et actine musculaire lisse), histiocytaires (alpha-1-
antitrypsine, alpha-1-antichymotrypsine et CD68), nerveux (protéines100) et le
marqueur des cellules mélanocytaires activées (HMB45) sont classiquement
négatifs [24,18,25].

Dans notre cas I’immunohistochimie a montré un marquage franchement
positif par ’anticorps anti-CD34 ; les cellules tumorales n’exprimaient pas le
CD99, la PS100, I’actine muscle lisse, la desmine et la myogénine, I’ALK était

aussi négatif.
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Tableau 2 : La ressemblance immunohistochimique entre FCG et DFS

Tumeur PS100 CD34 Actine HHF35 Desmine
FCG - +/- - - -
DFS classique - + - - -

c.4 Etude Génétique :

Sur le plan moléculaire, le DFS et FCG portent la méme anomalie
chromosomique due a la translocation des chromosomes 17 et 22, recherchée

par la technique de FISH [26].

La fusion des deux génes COLIAI et PDGFB entraine I’élimination de
I’exon 1 de PDGFB qui rétrocontréle négativement la production de la protéine
PDGFB. L’exon 2 de PDGFB se trouve ainsi sous le contrdle de la séquence,
promoteur de COLIAI, ce qui engendre une sur-production de protéine PDGFB

et une surstimulation des récepteurs [26].

La protéine chimere issue de I’expression de ce geéne de fusion correspond

au ligan d’homodimeére PDGFB qui active le récepteur PDGFR [17].

L’activation de ce récepteur par la protéine chimere entraine ’envoi de
signaux prolifératifs et antiapoptotiques a la cellule productrice de collagéne
(fibrocyte) et entraine des cascades auto et paracrines aboutissant a une
mitogénes intensive et a une transformation cellulaire en cellule fusiforme

tumorale.
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Il s’agit donc d’une protéine jouant un role d’oncogene [27].

La découverte de la fusion des génes COLIAI et PDGFB est essentielle a

plusieurs niveaux :

- Elle permet d’affirmer que la cellule a I’origine de cette tumeur est
le fibroblaste et de dissiper les doutes quant a son origine

histiocytaire.

- Elle a permis d’affilier génétiquement plusieurs entités tumorales qui

présentent des caractéristiques similaires.

- une ¢tude moléculaire est la seule technique pour confirmer un
diagnostic  douteux (histologie et immunohistochimie non

contributives) par la recherche de cette fusion

- Enfin, plus récemment, la dérégulation de PDGFB a ouvert la voie
vers des traitements par I’inhibiteur de tyrosine kinase imatinib

mésylate.

Dans notre cas, la recherche de la translocation des chromosomes 17 et 22
n'a pas été réalisée, alors que l'absence de translocation (12;15) (p13;q25)

caractéristique de fibrosarcome infantile a été constatée.
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Figure 15 : Caryotype d'un fibroblastome a cellules géantes (FCG) montrant une
translocation équilibrée, 46, XY, t (17; 22) (q21.33; q13.1), comme
seule anomalie cytogénétique (fleches) (Ce changement cytogénétique

est identique a celui observé dans DFS).
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VI. DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL :

La méconnaissance du FCG conduit souvent a un diagnostic erroné qui
entraine une prise en charge thérapeutique agressive allant jusqu'a un traitement

mutilant.

Le diagnostic différentiel est posé surtout devant les cas ou I’aspect
histologique est inhabituel ; I’absence des espaces pseudo vasculaires et les

cellules géantes qui sont des arguments en faveur du FCG.

Plusieurs tumeurs mésenchymateuses bénignes et malignes apparaissent

dans le diagnostic différentiel.

Les diagnostics bénins rendus comprenaient : I'histiocytome fibreux, la
fibromatose, la tumeur myofibroblastique inflammatoire (MFI), le
neurofibrome et le lymphangiome, Toutes ces entités ont des aspects
histologiques distinctifs qui peuvent étre facilement différenciés de FCG avec
son mé¢lange de modeles de cellules fusiformes, de cellules géantes pléomorphes

et multi nucléées et d'espaces sinusoidaux [2].

Occasionnellement, lorsque les espaces sinusoidaux sont prévalent, il peut
y avoir une ressemblance superficielle avec le lymphangiome. Cependant, le
lymphangiome n'a pas 1'adjonction de motifs stromaux qui caractérisent le GCF.
De plus, ses espaces ectasiques, souvent remplis d’un liquide protéinique
¢osinophile, sont bordés d’une seule couche d'endothélium plat, en contraste
frappant avec les espaces sinusoidaux du GCF qui sont souvent bordés de

cellules pléomorphes ou multi-nucléés [2].

41



Un diagnostic erroné plus grave apparait lorsque les cellules stromales
pléomorphes et le profil d'infiltration du FCG sont interprétés comme des signes
de malignité, générant des diagnostics tels que l'histiocytome fibreux malin

(MFH) ou le liposarcome myxoide ou fibrosarcome infantile (FSI)
¢ Histiocytome fibreux malin

Un néoplasme, extrémement rare dans la population juvénile, est
caractéris€ par des cellules mésenchymateuses nettement atypiques et des

figures mitotiques fréquentes, dont certaines sont anormales. [2].
¢ Liposarcome :

Il peut également poser des problémes diagnostiques, surtout lorsque des
cellules géantes sont présentes dans les zones d'infiltration graisseuses mimant
alors les lipoblastes. Pourtant, le liposarcome est une maladie non commune

chez le patient pédiatrique. [3]
¢ Fibrosarcome infantile :

Il s’agit d’une prolifération cellulaire dense de cellules fusiformes, en
faisceaux, avec un index mitotique élevé’, pouvant étre associée a des foyers
hémorragiques ou de nécrose et une prolifération vasculaire importante. Il n’y a

pas de marqueur spécifique en immuno-histochimie [5,7,8].

Le FSI pose le probleme du diagnostic différentiel avec certains sarcomes
[9-11]. Comme c’est le cas dans notre observation, une recherche systématique
de la translocation spécifique du FSI (12 ; 15) (P13, Q25) produisant le géne de
fusion ETVG- NTRK3 pour toutes les tumeurs sous-cutanées qui présentent un
aspect ou une évolution inhabituels permettrait de réduire les erreurs de

diagnostic avec d’autres tumeurs bénignes et malignes [28].
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VII. TRAITEMENT :

La chirurgie est la base du traitement curatif du FCG. Elle doit répondre a

deux impératifs :
- Dexérese large et complete de la tumeur.

- La réparation de la perte de substance.
1- MOYENS:

a. Méthodes chirurgicales
* Chirurgie conventionnelle :

La chirurgie conventionnelle consiste en une exérese large et profonde

permettant de réduire le risque de récidive.

En 1903, Johnson a recommandé une marge d’exérése d’environ
2.5cm [29]. Mc Perak juge qu’une marge d’exérése d’au moins 3 cm a partir
des limites macroscopiques de la tumeur avec ablation du fascia sous-jacent

semble nécessaire [30].

Vendroux et al parlent d’'une marge de sécurité de 5 cm en superficie avec
sacrifice d’une barriére anatomique saine en profondeur. L’importance de la
résection en profondeur est guidée par les constatations opératoires des

chirurgiens et par les résultats des biopsies préo-pératoires. [31].

Pour certaines localisations, cette marge de sécurité ne peut étre respectée.
L’exéreése chirurgicale est alors réglée en fonction des notions de territoires

anatomiques, fonctionnels et d’unités esthétiques.
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Les pourcentages de récidives sont bien plus élevés lorsque la marge

d’exérése est inférieure a 2 cm.

En 1997, Arnaud, avec des marges de 5 cm, a observé un pourcentage de
récidive de 0% pour le traitement primaire et de 4.6% pour les traitements
secondaires [32]. Ainsi I’efficacité du traitement primaire est-t-il primordiale et

reste le principal facteur de pronostic.

En conclusion, le protocole chirurgical traditionnel prévoit une exérese
large a 3 a 5 cm des bords visibles ou palpables de la Iésion et ’ablation en

profondeur de tout le tissu sous-cutané jusqu’au plan musculaire compris [33].
* Chirurgie micrographique de MOHS :

Cette technique, rapportée par le Dr. Fréderic MOHS en 1933, consiste a
exciser le tissu tumoral dans sa totalité avec des marges d’exéréses proches des
limites macroscopiques de la tumeur. La piéce est orientée anatomiquement puis
cartographiée. Elle est divisée en différents segments plus petits, qui sont a leur
tour sectionnés apreés congélation, avec marquage au colorant des angles de

chaque segment.

En profondeur, les coupes sont effectuées horizontalement, en périphérie et
tangentiellement aux bords et ainsi, est constitué¢ une topographie précise de la
surface jusqu’en profondeur en partant des berges. Les coupes congelées sont

ensuite colorées a I’€osine et a ’hématoxyline.

Les berges de la tumeur sont examinées afin de mettre en évidence

d’éventuelles zones tumorales résiduelles.
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Des recoupes sont réalisées au niveau des zones envahies. Elles seront
répétées jusqu’a obtention des berges saines. Les pieces seront ensuite envoyées
au laboratoire d’anatomopathologie pour un examen final. L’étude en immuno-

marquage avec le CD34 peut aider et complémenter la technique.

Cette technique est une alternative qui permet d’enlever complétement la
tumeur avec le moins de sacrifice de tissu sain environnant. C’est actuellement

la technique de référence.

La chirurgie micrographique de Mohs combinée aux techniques d’immuno-
histochimie augmenterait la mise en évidence du tissu tumoral ainsi que de la
marge d’exérese, mais diminuent le risque de récidive. Ce dernier est estimé a

moins de 2%.

Cependant, cette technique a plusieurs inconvénients notamment un temps
de réalisation long, un cout opératoire ¢€levé et surtout la nécessit¢ d’un
anatomopathologiste entrainé et disponible pour I’examen extemporané [ 33,

34,35].
* Technique chirurgicale de Tiibingen :

La technique de Tiibingen est une alternative a la technique de Mohs qui
permet de réduire le nombre des coupes histologiques. En effet, dans la
technique de Mohs, toute la tumeur est sectionnée alors que dans la technique de
Tiibingen la partie centrale de la tumeur n’est pas examinée et I’évaluation porte

sur le fond et les marges du tissu enlevé.

La méthode dite de « Tiibingen » a ét¢ développée par 1’école de Tiibingen.
Elle est particulierement indiquée pour les interventions larges et profondes des

cancers cutanés lorsqu’il est possible de réaliser une ablation a type de cylindre
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droit. Les coupes histologiques ainsi obtenues, préalablement fixées dans le
formol et colorées selon la méthode traditionnelle, ont été étudiées de facon
différée. La bréche opératoire a été laissée ouverte et dans les jours suivants, une
réintervention ciblée sera en fonction des résultats histologiques si I’exérése est

incomplete.

En cas de négativité de 1’é¢tude histologique des bords et de la base, la plaie

est fermée par suture directe ou plastie reconstructrice [33].
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Taux de récidive apres exérese large.

Auteur Cas Marge Suivi Recidive Taux

(ans) recidive (%)
Mc Peak 82 3cm 3 a5 8 10
Petoin 96 =4cm 1a15 6 6
Arnaud 107 5 cm 5 ans 2 1.86
Joucdar 81 S5cm 5 ans 14 17,30
Chang 60 = dcm 59 mois 10 16,70

Taux de Récidive aprés chirurgie micrographique.

Auteur Cas Recul Recidive Taux
(ans) recidive (%)
Breuninger 23 5 0 0
Parker 20 5 0 0
Daws 24 5,1 2 8,30
Ratner 58 4.8 1 1.70
Huether 33 3.8 1 3
Ah-Weng 21 4 0 0
Nouri 20 4.7 0 0
Wacker 22 4,5 0 0
SMOwW 29 =5 0 0

Figure 16 ; Résumant que la technique de Mohs permet d’obtenir un taux de récidive

locale bien inférieur aux séries avec chirurgie large en ce qui concerne le DFSP.
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= Curage ganglionnaire :

Le curage ganglionnaire systématique dans le territoire de drainage de la

tumeur n’est pas justifié¢ vu que la tumeur ne donne pas des métastases.
* Techniques de reconstruction :

i. Suture directe :

C’est la technique la plus simple et la plus satisfaisante sur le plan
esthétique. Mais la nécessité d’une marge d’exérése importante la rend

difficilement réalisable, sauf sur une peau abdominale ou chez I’obése [36].

ii. Cicatrisation dirigée :

Cette technique permet une épidérmisation de la perte de substance apres
bourgeonnement de cette derniere. Elle est indiquée pour des tumeurs de 3 a 5

cm de diamétre et celles qui siegent dans des zones non fonctionnelles [36].

iii. Greffe de peau :

La greffe est un fragment de peau prélevé sur un site donneur et déposé sur
un site receveur a partir duquel il sera revascularisé. Cette technique est simple
et permet la meilleure surveillance post-opératoire [37,38]. Elle est le plus

souvent réalisée immédiatement apres I’exérése ou en différe.
b. Moyens médicaux:
b.1 Radiothérapie :

Plusieurs auteurs rapportent que la radiothérapie n'est pas une modalité

thérapeutique efficace pour le FCG, il peut étre indiqué en cas :
- Récidives multiples ;
- Marges d’exérese insuffisante ou envahie ;
- Tumeur de trés grande taille ;

- Localisations empéchant une chirurgie large.
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b.2 Chimiothérapie :

La chimiothérapie n’a pas de place dans la prise en charge de FCG, mais en
cas de diagnostic erroné et exagéré, les patients sont exposés a un traitement

agressif par la chimiothérapie.
b.3 Thérapeutique ciblée :

La découverte du gene de fusion COLIA1-PDGFB, qui entraine une
activation anormale du récepteur au PDGFB a activité tyrosine-kinase, a ouvert

la voie vers des essais cliniques utilisant I’imatinibmésylate [39].

L’imatinibmésylate, aussi appelé ST-571, est un dérivé du
2 phénylaminopyridine élaboré a I’origine pour inhiber I’activité tyrosine-kinase
de la protéine de fusion BCR-ABL présente dans les leucémies myéloides
chroniques (LMC) et qui est également utilisée dans le traitement des GIST avec

mutation de ’oncogene KIT [39].

L’imatinibmésylate se fixe sur le PDGFR au niveau du site receveur de
I’adénosine triphosphate, liaison indispensable en temps normal a
I’autophosphorylation et donc a I’activation du récepteur ¢ La liaison de
I’imatinibmésylate au récepteur PDGFR inhibe donc la prolifération et entraine

I’apoptose des cellules tumorales du DFS.

En ce qui concerne notre cas, la biopsie était en faveur de FSI, le patient a
subi une chimiothérapie préopératoire, ainsi qu’une exérese carcinologique avec

curage ganglionnaire.
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VIII. EVOLUTION ET PRONOSTOC
1. Récidive:

Le FCG évolue lentement sur une période allant de quelques mois a
plusieurs années sans signes cliniques inquiétants avec un ¢tat général

conserve.

L'agressivite de cette tumeur est surtout locale et est due aux
extensions infra cliniques asymétriques de la tumeur, exacerbée par les
récidives, dont 50% surviennent a trois ans et 75 % a cinq ans, ce qui laisse 25

% des récidives apparaissant aprés cing ans, Une surveillance prolongée est
b

donc indispensable [4].
Le pourcentage de récidives semble €tre corrélé a la marge d’exérese.

Dans des études ou I’exérese est dite large respectant une marge de 2 cm
ou plus, le taux moyen de récidive est de 18% avec des extrémes allant de 0 a

60% [3].

Le FCG peut récidiver sous la forme d’un DFS mais également le

DFS peut récidiver sous forme d’un FCG. [3].
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Une influence hormonale n’est pas rare, comme dans le DFS, une
poussee fréquente chez les femmes enceinte sans positivité des récepteurs

hormonaux
Le pronostic est excellent a condition d’une exérése chirurgicale large.
Pour notre patient, un recul de 3 ans n'a pas révélé de récidive.
2. Métastases
Aucun cas de métastases n’a été décrit jusqu’a présent.
3. Suivi

La plupart des récidives surviennent les trois premiéres années. Toutefois,
des cas de récidives tardives ont été rapportés. Par conséquent, le patient doit
étre revu tous les trois mois puis tous les six mois pendant les trois premicres
années. Il est ensuite nécessaire de maintenir une surveillance annuelle La
surveillance clinique consiste a la palpation de la cicatrice et de la zone
périphérique a la recherche de régions nodulaires ou infiltrées ; cette palpation
est plus difficile si un lambeau de reconstruction a été utilis€¢ plutét qu’une
greffe. Les aires ganglionnaires doivent étre examinées, bien qu’on note

l'absence d’une dissémination lymphatique. [40].

Les examens complémentaires seront demandés en fonction de la clinique
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Il s’agit d’un sarcome de malignité intermédiaire d’évolution lente, ayant le
risque de récidive localement, mais ne donnant pas de métastases. Il survient
principalement chez I’enfant, surtout de sexe masculin, Il appartient au spectre
du dermato fibrosarcome avec lequel il partage la méme signature génétique et

immun histochimique.

Le diagnostic positif de cette entit¢ est histologique, mais il n’est pas

toujours facile.

Le FCG pose probléeme de diagnostic différentiel avec d'autres tumeurs
bénignes et malignes, d'ou vient le role du clinicien et le pathologiste de bien

connaitre cette entité afin d'éviter un diagnostic erroné.

Le traitement repose sur la chirurgie, et le recours a la technique de Mohs

lente permet de limiter le sacrifice tissulaire.

Une surveillance réguliere est nécessaire a cause du risque de récidive

survenant dans 50% des cas.
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RESUME

Titre : Fibroblastome a cellules géantes
Auteur : EL MALIANI Amal

Mots clés : Fibroblastome a cellules géantes, dermato fibrosarcome, Technique de Mohs.

\

Le Fibroblastome a cellules géantes est une tumeur mésenchymateuse rare de
malignité intermédiaire appartenant au spectre de dermatofibrosarcome. Elle survient surtout
chez I’enfant, sous forme d'une masse asymptomatique au niveau de la cuisse, du dos, des
extrémités, de la téte et du cou, rarement dans la région génitale.

Le diagnostic positif de cette entité est histologique et est caractérisé par des espaces
pseudo-vasculaires, bordés de fagon discontinue par des cellules géantes tumorales.

Une ¢étude génétique est parfois réalisée pour €liminer les diagnostics différentiels.
Le traitement est chirurgical et le pronostic est favorable.

L'évolution est marquée par des récidives locales dans 50 % des cas. Aucune métastase
n’a €té rapportée jusqu' a présent.

Nous rapportons un cas de FCG chez un nourrisson de 8 mois, diagnostiqué et pris en
charge comme un fibrosarcome infantile.

Le nourrisson présentait une masse antéro-interne du bras droit, indolore, sans autre
signe associé.

L'IRM a objectivé une masse sous- cutanée qui ne renferme pas de contenants
graisseux ni de calcifications avec présence des adénopathies axillaires.

Aprés une biopsie tumorale, le diagnostic de fibrosarcome infantile fut évoqué.

Le traitement ¢était une chimiothérapie préopératoire, suivie d’une exérese
carcinologique avec curage ganglionnaire.

Le diagnostic de FCG a été ¢établi apres une étude histologique de la piece opératoire
avec un avis d'expert.

Un recul de 3 ans, n'a pas révélé de récidive jusqu'a présent.

Le but de notre travail est d'améliorer nos connaissances sur cette entité pathologique
afin d'éviter un diagnostic erroné et ses complications.
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SUMMARY

Title: Giant Cell Fibroblastoma (About a Case and Study of literature).
Author: EL MALIANI Amal

Key words: Giant cell fibroblastoma, Dermatofibrosarcoma, Mohs technique.

Giant cell fibroblastoma is a rare mesenchymal tumor of intermediate malignancy
belonging to the spectrum of dermatofibrosarcoma. It occurs mainly in children, in the form
of an asymptomatic mass, in the thigh, back, extremities, head and neck. neck, rarely in the
genital area.

The positive diagnosis of this entity is histological, characterized by pseudo-vascular
spaces, bordered discontinuously by giant tumor cells.

A genetic study is sometimes done to eliminate differential diagnoses.
The treatment is surgical and the prognosis is favorable.

The evolution is marked by local recurrences in 50% of the cases. No metastasis has
been reported so far.

We report a case of FCG in an 8-month-old infant, diagnosed and managed as an
infantile fibrosarcoma.

The infant presented an internal antero mass of the right arm, painless with no other
associated sign.

The MRI showed a subcutaneous mass that does not contain greasy containers or
calcifications with the presence of axillaries lymphadenopathies.

After a tumor biopsy, the diagnosis of infantile fibrosarcoma was discussed.

The treatment was preoperative chemotherapy, followed by carcinologic excision with
lymph node dissection.

The diagnosis of FCG was established after a histological study of the specimen with
expert opinion.

A follow-up of 3 years, has not revealed any recurrence so far.

The purpose of our work is to improve our knowledge on this pathological entity, to
avoid a misdiagnosis and its complications.
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Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

>

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont

dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir ['honneur et les nobles

traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et mon

patient.
Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales d’une

fagon contraire aux lois de [humanité.

> Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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