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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

Décembre 1989

Pr
Pr
Pr

. ADNAOUI Mohamed
. CHAD Bouziane
. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. CHKOFF Rachid

. HACHIM Mohammed*
. KHARBACH Aicha

. MANSOURI Fatima

. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991

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

AL HAMANY Zaitounia
AZ70UZI Abderrahim
BAYAHIA Rabéa
BELKOUCHI Abdelkader
BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
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

Radiologie

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

EL AMRANI Sabah

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*

HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

Mars 1994

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

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI Ilham
CHERKAOUI Lalla Ouafae
JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

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

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir

CHAARI Jilali*

DIMOU M’barek*

DRISSI KAMILI Med Nordine*
EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
OUAZZANI CHAHDI Bahia
SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

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

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M’barek*

OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

Gynécologie Obstétrique
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Médecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie - Directeur HMI Med V
Urologie
Ophtalmologie
Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie
Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Radiologie
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie




Pr

. ZBIR EL Mehdi*

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 Montacer
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*

Cardiologie

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 El 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.
Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

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

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

Chirurgie Générale



Pr. CHKIRATE Bouchra

Pr. EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
Pr. EL HAOURI Mohamed *

Pr. FILALI ADIB Abdelhai

Pr. HAJJ1 Zakia

Pr. IKEN Ali

Pr. JAAFAR Abdeloihab*

Pr. KRIOUILE Yamina

Pr. LAGHMARI Mina

Pr. MABROUK Hfid*

Pr. MOUSSAOUI RAHALI Driss*
Pr. OUJILAL Abdelilah

Pr. RACHID Khalid *

Pr. RAISS Mohamed

Pr. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
Pr. RHOU Hakima

Pr. SIAH Samir *

Pr. THIMOU Amal

Pr. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr. ABDELLAH EI Hassan

Pr. AMRANI Mariam

Pr. BENBOUZID Mohammed Anas
Pr. BENKIRANE Ahmed*

Pr. BOUGHALEM Mohamed*
Pr. BOULAADAS Malik

Pr. BOURAZZA Ahmed*

Pr. CHAGAR Belkacem*

Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima

Pr. KHARMAZ Mohamed

Pr. MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdelbarre*

Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TUAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAZOUZI Abdellah

Pr. AZ1Z Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

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
Rhumatologie




Pr. BARKAT Amina

Pr. BENYASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. EL HAMZAOUI Sakina*
Pr. HAJJI Leila

Pr. HESSISSEN Leila

Pr. JIDAL Mohamed*

Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIJAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*

Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHY A Abdellatif*
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. HARMOUCHE Hicham
Pr. HANAFI Sidi Mohamed*
Pr. IDRISS LAHLOU Amine*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*
Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak
Pr. SAFI Soumaya*

Pr. SEKKAT Fatima Zahra
Pr. SOUALHI Mouna

Pr. TELLAL Saida*

Pr. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007
Pr. ABIDI Khalid
Pr. ACHACHI Leila

Pédiatrie

Cardiologie

Ophtalmologie

Biophysique

Microbiologie

Cardio logie (mise en disponibilité)
Pédiatrie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie

Radiologie

Hématologie

O.R.L

Biophysique

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie



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.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ACHOUR Abdessamad*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAJIJI Larbi*

AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*
BENZIANE Hamid*
BOUTIMZINE Nourdine
CHARKAOUI Naoual*
EHIRCHIOU Abdelkader*
ELABSI Mohamed

EL MOUSSAOUI Rachid
EL OMARI Fatima
GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*
ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia
KEBDANI Tayeb
LALAOUI SALIM Jaafar*
LOUZI Lhoussain*
MADANI Naoufel

MAHI Mohamed*
MARC Karima
MASRAR Azlarab
MRABET Mustapha*
MRANI Saad*

OUZZIF Ez zohra*
RABHI Monsef*
RADOUANE Bouchaib*
SEFFAR Myriame
SEKHSOKH Yessine*
SIFAT Hassan*
TABERKANET Mustafa*
TACHFOUTI Samira

TAJDINE Mohammed Tarig*

TANANE Mansour*
TLIGUI Houssain
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
Médecine interne
Radiologie
Microbiologie
Microbiologie
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*

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



Pr. EL MAZOUZ Samir

Pr. EL SAYEGH Hachem
Pr. ERRABIH Ikram

Pr. LAMALMI Najat

Pr. MOSADIK Ahlam

Pr. MOUJAHID Mountassir*
Pr. NAZIH Mouna*

Pr. ZOUAIDIA Fouad

Mai 2012

Pr. AMRANI Abdelouahed

Pr. ABOUELALAA Khalil*

Pr. BELAIZI Mohamed*

Pr. BENCHEBBA Driss*

Pr. DRISSI Mohamed*

Pr. EL ALAOUI MHAMDI Mouna
Pr. EL KHATTABI Abdessadek*
Pr. EL OUAZZANI Hanane*

Pr. ER-RAJI Mounir

Pr. JAHID Ahmed

Pr. MEHSSANI Jamal*

Pr. RAISSOUNI Maha*

Février 2013

Pr. AHID Samir

Pr. AIT EL CADI Mina

Pr. AMRANI HANCHI Laila

Pr. AMOUR Mourad

Pr. AWAB Almahdi

Pr. BELAYACHI Jihane

Pr. BELKHADIR Zakaria Houssain
Pr. BENCHEKROUN Laila
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Le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand (DFS) est une tumeur
mésenchymateuse cutanée maligne rare mais non exceptionnelle, représentant
0,1 % des tumeurs cutanées malignes et moins de 5% des sarcomes des tissus
mous de l'adulte [1; 2]. Elle a été¢ décrite par Jean Darier et Marcel Ferrand en

1924 [3].

Les sites de prédilection sont le tronc, suivi par les extrémités proximales
puis la téte et le cou [2]. Le DFS touche souvent les patients entre 30 et 40 ans,
avec une légere prédominance masculine et se présente cliniquement sous forme

d'une plaque ferme rougeatre ou d'un nodule [4 ; 5].

Si I’aspect histologique de ces tumeurs reste typique, leur histogenese n’est
pas encore totalement élucidée [2]. Le diagnostic anatomopathologique est
principalement morphologique. Cependant, le DFS peut poser un probleme de
diagnostic différentiel avec d’autres tumeurs a cellules fusiformes, d’ou I’ intérét

de confirmer le diagnostic par une étude immunohistochimique complémentaire.

Des ¢études cytogénétiques et moléculaires récentes ont abouti a
I’1identification d’anomalies chromosomiques spécifiques et des remaniements

géniques, pouvant servir d’aide au diagnostic.

C'est une tumeur dite « a potentiel de malignité intermédiaire », de bon
pronostic apres résection complete, de croissance lente, a trés haut risque de

récidive locale mais a potentiel métastatique faible [1 ;5 ; 6 ; 7].

Notre travail s’intéresse aux aspects anatomopathologiques et
immunohistochimiques des DFS, a travers une étude rétrospective portant sur 24
cas répertoriés au laboratoire central d’anatomie pathologique du CHU IBN
SINA de Rabat sur une période de six ans et demi allant de janvier 2011 a juin

2017.



L’objectif de notre travail:
e Etablir un profil épidémiologique des DFS,
e FEtudier les aspects cliniques et paracliniques de ces tumeurs,

e Décrire les différents aspects morphologiques

immunohistochimiques et moléculaires,

e FEtudier les aspects évolutifs et thérapeutiques des DFS.

et






I. Type de travail

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive a propos de 38 cas de DFS
diagnostiqués au laboratoire central d’anatomie pathologique du centre
hospitalo-universitaire IBN SINA durant une période de six ans et demi, allant

de janvier 2011 et Juin 2017.

Ce travail s’intéresse aux aspects ¢épidémiologiques, anatomo-

pathologiques et évolutifs de ces tumeurs.
I1. Collecte des cas

Au cours de la période d’étude, nous avons colligés 38 cas de DFS.
L’ensemble des données cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutives a
été recueilli a partir :

e Des comptes rendus histopathologiques du service d’anatomie
pathologique de 1’hopital Avicenne.

e Des fiches de référence adressées avec les prélevements.

e Des dossiers d’hospitalisation au service de dermatologie, de chirurgie
plastique et réparatrice, de chirurgie viscérale A, de chirurgie viscérale

B et de traumatologie de 1’hopital Avicenne.

Une fiche d’exploitation a été mise au point et dument remplie.
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Immunohistochimie :

02

e AntiCD34: O Positif (O Négatif
e AntiPS100: (O Positif (O Négatif
o KI67: O Positif (O Négatif
e Anti Desmine: (O Positif (O Négatif
e Anti H-caldesmone: O Positif (O Négatif
e Anti AML: (O Positif (O Négatif
e (CD99: O Positif (O Négatif
e Myogénine: O Positif (O Négatif




II. Etude anatomopathologique :
A. Macroscopie :

Les prélevements correspondent a des biopsies et/ou des pieces opératoires.

Ils sont recgus a 1’état frais ou fixé.

Les pieces sont repérées et orientées par des fils par le chirurgien.
L’examen macroscopique consiste & mesurer la piece et a réaliser des tranches
de section permettant de faire une description de la tumeur avec une évaluation

des marges d’exéreése qui sont tatouces a 1’encre de chine.

Des prélevements sont réalisés au niveau de la tumeur a I’ordre d’un bloc
par cm de grand axe tumoral et les limites sont encrées, repérées et prélevées

selon I’orientation précisée sur les fiches d’envoi.

Les biopsies dont la taille est supérieure a 1 cm sont coupées selon leur
grand axe et incluses dans une cassette alors que les prélévements plus petits

sont inclus directement dans une cassette.
B.Microscopie :

Les prélévements ayant achevé leur fixation, sont déshydratés par passage
dans 1’alcool, ce dernier est éliminé par des solvants (xyléne). Cette étape
prépare les tissus a I’inclusion en paraffine. Le bloc de paraffine contenant le
tissu est ensuite coupé en fins rubans de 4 a 5 microns d’épaisseur grace a un
microtome. Les coupes obtenues sont étalées sur des lames de verre. Apres
séchage des lames et déparaffinage, le tissu est alors coloré. La coloration
usuelle associe un colorant basique nucléaire (hématéine, hématoxyline), un
colorant acide cytoplasmique (éosine, érythrosine) et souvent du safran qui se

fixe sur le collagene. Une coloration spéciale est utilisée en cas de notre



maladie, la coloration de Perl qui consiste & mettre en évidence les dépots de fer
par le bleu de Prusse. La coupe colorée est protégée par une lamelle de verre

collée a I’aide d’un produit synthétique transparent.
Apres I’étape technique, les lames sont analysées au microscope optique.

Le diagnostic de DFS est fait a cette étape ou évoqué avec nécessité de

confirmation par I’étude immunohistochimique dans certains cas.
C. Immunohistochimie :

L’immunohistochimie consiste a mettre en évidence divers antigenes (Ag)
cellulaires, ou extracellulaires, grace a des anticorps (Ac) spécifiquement dirigés

contre eux.

L’intensit¢ du signal obtenu aprés marquage d’une réaction antigene-
anticorps dépend du nombre de molécules colorées visibles. Plusieurs
mécanismes d’amplification sont possibles, parmi lesquels les méthodes a trois
couches, ou I’utilisation de polymeéres portant plusieurs molécules d’anticorps.
L’augmentation du temps d’incubation et le prétraitement des coupes
déparaffinées par la chaleur ou des enzymes augmentent aussi I’intensité du

signal.
Les anticorps utilisés sont :

> Anticorps anti-CD34 : L’anticorps monoclonal anti-CD34 reconnait un
antigéne de cellule de surface d’environ 110 kd qui est exprimé sélectivement
sur les cellules progéniteurs hématopoiétiques humaines. En plus de cette
capacité de reconnaissance des cellules souches, ce marqueur est exprimé par les

cellules endothéliales en grande quantité.



> Anticorps anti-CD68: Il reconnait un antigéne de cellule de surface qui

est exprimé sur les cellules de lignée monocyte / macrophage. Cet anticorps est
capable de marquer des monocytes, des cellules de Kiipffer, des ostéoclastes, des

granulocytes et leurs précurseurs.

> Anticorps anti PS100: 1l s’agit d’un anticorps monoclonal ou polyclonal

qui est exprimé au niveau des cellules nerveuses et des mélanomes.

> Anticorps anti Actine muscle lisse: il s’agit d’un anticorps monoclonal
ou polyclonal qui reconnait les filaments intermédiaires d’actine. Il est exprimé
au niveau des populations cellulaires musculaires lisses et au niveau des cellules

myofibroblastiques.



10



Nous avons recensé€ 38 cas de DFS au laboratoire durant la durée précisée
antérieurement, cependant seuls les cas de DFS exploitables avec une
disponibilit¢ des données anatomo-pathologiques (fiches anatomo-
pathologiques, lames et blocs de paraffine) et des données cliniques (dossiers
retrouvés et comportant des renseignements cliniques minimaux) ont été

explorés. Au total seuls 24 cas ont été inclus dans notre étude.
I. Données épidémiologiques :
1.Fréquence de DFS :

Sur les 24 cas de DFS étudiés, 17 patients (70,8%) présentaient des DFS de
novo et 7 cas présentaient une récidive tumorale (29 %). Dans 3 cas il s’agissait

d’une premiere récidive et dans 4 cas il s’agissait d’une deuxie¢me récidive.

2. Répartition selon le sexe :

Les patients se répartissaient en 20 hommes et 4 femmes, soit un sex-ratio

de 5.

® Hommes ®Femmes

Figure 1 : Répartition des cas selon le sexe
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3. Répartition selon ’age :

L’age des patients a ’admission variait entre 12 et 67 ans avec un age
moyen de 45.7. Un pic de fréquence était noté entre 41 et 60 ans. 70,38 % de

nos patients étaient agés entre 21 et 60 ans.

12
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Figure 2 : Répartition des cas par tranche d’age.

4. Origine ethnique :

Tous nos patients étaient de nationalité marocaine.
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I1I. Données cliniques :

1. Antécédents :
Les antécédents étaient retrouvés chez 13 patients et étaient a type de:

e diabete chez 6 patients.
e Une hypertension artérielle chez 7 patients.
e [a notion de traumatisme antérieur au site de développement de la

Iésion n’a ¢été mentionnée chez aucun de nos patients.

2. Présentation clinique :

a) Délais du diagnostic :
Les délais entre I’apparition des Iésions et la premicre consultation ont

varié de 3 mois a 26 ans, avec un délai moyen de 7.9 ans.
b) Répartition des cas en fonction de la localisation
70,84 % des tumeurs siégeaient au niveau du tronc, avec prédominance au

niveau thoracique (10 cas soit 41,66 %). Les membres étaient atteints dans 25 %

des cas (6 cas). La téte et le cou étaient atteints dans 1 cas soit 4,16 % des cas.

L . Téte et cou (1 cas)
Région sus-claviculaire (1 cas)

Région thoracique (10 cas)

Région lombaire (1 cas) .
Farci abdominale (4 cas)

Pli inguinal (1 eas)

Membres (6 cas)

Figure 3 : Répartition des cas selon la localisation
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¢) Taille des lésions:

La taille tumorale variait entre 0.5 et 15 cm avec une taille moyenne de

6.7cm.
d) Aspect des lésions:

Les tumeurs étaient multi nodulaires dans 12 cas (50 %), nodulaires dans
10 cas (42%) et prenant I’aspect d’une plaque indurée dans 2 cas (8 %).

L’ulcération était signalée dans deux cas.

3.Bilan d’extension :

Dans le cadre d’un bilan d’extension locorégionale, les données
radiologiques étaient disponibles dans 19 dossiers, les radiographies standards,
¢taient réalisées chez tous ces patients. Une échographie locorégionale dans 06

cas et une TDM thoracique dans 04 cas et abdominale dans 03 cas.
4. Données anatomopathologiques

a) Types de prélevements :

5 patients avaient bénéfici¢é d’une biopsie de la 1€sion a visée diagnostique

mais notre laboratoire n’a pas regu le complément d’exérese.
19 patients avaient bénéfici¢ d’une exérese tumorale.
b) Aspect histologique
b.1 Aspect des cellules:

Les cellules tumorales étaient fusiformes et se disposaient en faisceaux
courts entrecroisés prenant un aspect storiforme. La prolifération tumorale était

dermo-hypodermique avec un respect de 1’épiderme en regard. L’épiderme était
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ulcéré dans deux cas. Les atypies nucléaires étaient minimes a modérées.
L’infiltration tumorale du tissu musculaire sous-jacent n’a été notée dans aucun
cas.

Une transformation sarcomateuse était notée dans 5 cas. Elle était faite de

cellules agencées en faisceaux longs avec des atypies cytonucléaires marquées et

de nombreuses figures de mitose.

b.2. Mitoses :

16
14
12

10

4 I .
59

0-4 10-14 15-19

Nombre de cas
(v o]

o]

Nombre de mitoses/ 10 champs

Figure 4 : Répartition des cas selon le nombre de mitoses

Dans les formes classiques les mitoses étaient évaluées entre 0 et 5 mitoses

par 10 champs au fort grossissement.

Dans les formes transformées elles étaient estimées entre 10 et 18 mitoses

par 10 champs au fort grossissement.
b.3. Nécrose tumorale

La nécrose tumorale a été notée dans deux cas (2.9%).
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b.4. Grading histologique:

80 % des tumeurs sont classées en grade I selon le systéme de grading de la

FNCLCC.
20 % des cas étaient de grade I1.
Aucun cas de grade III n’a été noté.
b.5. Les marges d’exérese

Pour les 19 cas qui ont bénéficié d’une exérése chirurgicale, les marges

¢taient saines dans 16 cas (RO) et 1ésionnelles (R1) dans 3 cas.
c. Aspect immunohistochimique

L’étude immunohistochimique a été réalisée dans 14 cas (86.7%). Une
expression intense et diffuse du CD34 a été observée dans les 12 cas. Dans deux
cas de DFS de grade II, caractérisés par la présence de zones de transformation
sarcomateuse, cette expression du CD 34 était hétérogéne voire absente au

niveau de zones sarcomateuses.

L’index de prolifération Ki67, réalisé¢ chez 7 de nos patients, était estimé

entre 20 et 30%.

Les autres anticorps n’étaient pas exprim€s a savoir les marqueurs
histiocytaires (CD68 et CD163), la protéine S100 (PS100), I’actine muscle lisse
(AML), la desmine et I’H caldesmone.

d. Etude cytogénétique

Aucune étude cytogénétique n’a été réalisée dans notre série.
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e. Prise en charge thérapeutique:

Parmi les 24 cas de DFS étudiés dans notre laboratoire cinq cas de
prélévements biopsiques. Par conséquent, aucune information sur la prise en

charge thérapeutique ultérieure ni le suivi n’a pu €tre précisée.

Les 19 cas restants ont été pris en charge au sein du Centre Hospitalier IBN

SINA. Ils avaient bénéficié¢ d’une exérese chirurgicale.

Ces 19 patients ont bénéficié d’une exérese chirurgicale. Un complément

d’ r .\ rer r L4 . 3 \ .
exérese a €té réalisé chez cing patients vu le caractére insuffisant des marges
d’exérése lors de la chirurgie initiale. Une radiothérapie adjuvante a été

indiquée chez 4 patients pour exéreése insuffisante.
f. Suivi des patients

Parmi les 19 cas de DFS pris en charge, 10 patients opérés étaient perdus
de vue et aucune information concernant le suivi post-opératoire n’a pu étre
précisée.

Pour le restant des malades, la durée de la surveillance a varié entre 4 mois

et 5 ans. Une récidive locale a été diagnostiquée chez 4 patients (8%), dans un

délai de 3, 9, 12 et 14 mois et une deuxieme récidive était notée chez 3 patients.

Aucun cas de métastase n’a été diagnostiqué au cours de la surveillance.
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Figure S : Répartition des malades selon leur évolution.
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III. Tableaux récapitulatifs

Tableau I : Tableau récapitulatif des caractéristiques histologiques des cas de notre série

10
11
12
13
14
15
16
17
18
19
20

21
22
23
24

Type de
cellules
Fusiformes

Fusiformes
Fusiformes
Fusiformes
Fusiformes

Fusiformes
Fusiformes

Fusiformes

Fusiformes
Fusiformes
Fusiformes
Fusiformes
Fusiformes
Fusiformes
Fusiformes
Fusiformes
NS
Fusiformes
Fusiformes
Fusiformes

Fusiformes
Fusiformes
Fusiformes
Fusiformes

Architecture Nombre de
mitoses
Storiforme 10a 14
NS Quelques
NS 0
Nodulaire 0
Storiforme 1
En chevron 5
Storiforme 3
Storiforme 8
Storiforme 6
Storiforme 12
Storiforme 10
Storiforme 2
NS 0
NS 4
NS 15
Fusocellulaire 14
Storiforme 2
Storiforme Rare
Storiforme 2
En chevron 18
Storiforme rare
Storiforme 3
Storiforme 3
Myxoide 8

19

Nécrose

Pas de
nécrose
Pas de
nécrose
Pas de
nécrose
Pas de
nécrose
Pas de
nécrose
15%
Pas de
nécrose
Pas de
nécrose
NS

NS
NS
NS
NS
NS
Nécrose
NS
NS
NS
NS

Pas de
nécrose
NS

NS
NS

Pas de
nécrose



O 00 3 N L AW N~

10

—
—

12
13
14
15
16
17
18
19
20
21
22

23
24

Tableau II : Tableau récapitulatif des aspects histologiques des cas de notre série

AntiCD34

+
+
NS
NS
NS
+
+
+
+

En cours
+

T
T
T
T

NS
NS
NS
NS
NS

-

Expression
diffuse

+

Anti-
PS100

NS
NS
NS

NS
NS

NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS

NS

NS

K167

Elevé
0
NS
NS
NS
20%
NS
NS
NS
NS
30%
5%
NS
NS
5%
NS
NS
NS
NS
NS

NS

NS
NS

Anti

desmine

NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS

NS

NS
NS

20

Anti H-
caldesmone
NS

NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS

NS

NS
NS

Anti
AML
NS

NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS

NS

NS
NS

CD
99
NS

NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS

NS

NS
NS

Myogénin
e
NS

NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS
NS

NS

NS
NS
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I. DEFINITION ET CLASSIFICATION

De toutes les définitions proposées, celle de Degos [3] semble la plus
complete. 11 définit le DFS comme une tumeur conjonctive dermique a cellules
fusiformes, plus ou moins proche par sa structure histologique des tumeurs
sarcomateuses, mais qui s’oppose aux fibrosarcomes vrais primitifs par son
origine toujours cutanée, et par son évolution trés lente. Actuellement selon la
classification OMS 2013, le DFS est class¢ parmi les tumeurs fibro-
histiocytaires a malignit¢ intermédiaire [8]. Il constitue une entité
anatomoclinique définie par 1'association d'une tumeur cutanée nodulaire et d'un
aspect microscopique particulier. Il est caractérisé par son évolution lente, son
taux ¢élevé de récidive locale et son faible potentiel métastatique. La

transformation sarcomateuse franchement maligne est exceptionnelle.
II. HISTORIQUE

En 1890, Taylor décrit une observation a propos d’une tumeur cutanée
récidivante ressemblant & une cicatrice chéloide au niveau de I’épaule gauche,

évoluant depuis 15 ans, chez un homme de 43 ans [9].

En 1896, Binkley, décrit le cas d’une patiente présentant un nodule cutané
récidivant de 15 cm, au niveau de la paroi abdominale, qui a bénéfici¢ de

plusieurs exéréses chirurgicales avant de décéder de son sarcome [11].

En 1903 Johnston rapporte, sous le nom de fibrosarcome cutis, une tumeur
cutanée évoluant depuis 20 ans, excisée sans récidive et qualifiée de tumeur

fibroblastique d’évolution lente de bas grade de malignité [12].

En 1909, Coenen, publiait deux cas semblables [13].
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En 1921, Krutznitsky et Grabisch publient 3 cas de DFS de la paroi
thoracique [14].

En1924, Darier et Ferrand décrivent pour la premicre fois la tumeur comme
entité anatomoclinique a partir de 4 Iésions cutanées abdominales, et les
surnomment dermatofibromes progressifs et récidivants, ou fibrosarcomes de la

peau [3].

En 1925, Hoffman, a partir de I’étude de 3 observations lui donne le nom
de dermatofibrosarcoma protuberans, appellation conservée actuellement dans la

littérature anglo-saxonne [10].
En 1933, Fréderic Mohs initie a la chirurgie micrographique de Mohs [11].

En 1962, Taylor et Helwig décrivent pour la premicre fois 1’aspect

microscopique caractéristique du DFS [12].

En 1990, Ramani, Bradley et al détectent pour la premiere fois I’expression

de I’anticorps anti-CD34 dans le DFS [13].

En 1995, Dominiguez, Hordonez et al, a travers une étude de 38 cas,
rejettent la théorie de 1’origine neurale et défendent 1’origine fibroblastique et

/ou myofibroblastique du DFS [21].

En 2002, le DFS fait partie des tumeurs fibrohistiocytaires a malignité
intermédiaire selon la classification OMS des tumeurs des tissus mous [1,2] et il
est considéré comme un sarcome superficiel dermo-hypodermique de bas grade

de malignité [2].
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IHI. HISTOGENESE

L’origine du DFS est toujours 1’objet de controverse, puisqu’il n’existe pas

d’argument formel en faveur d’un type cellulaire particulier.
1- Origine fibroblastique:

En 1995, Dominguez et al, rejettent la théorie de I’origine neurale et parlent
d’une origine fibroblastique et/ou myofibroblastique [21]. En effet, les dernicres
¢tudes sont en faveur de cette origine en se basant sur la morphologie des
cellules tumorales qui correspondent a des cellules fusiformes ressemblant au
fibroblaste, la synthése du collagéne et de la fibronectine par ces dernie¢res, la
présence de  myofilaments  musculaires  lisses, [’expression  en
immunohistochimie de I’anticorps anti-actine musculaire lisse et enfin la
transformation du DFS en fibrosarcome ou en sarcome indifférencié pléomorphe

[21,115, 116, 21,40].

En revanche, I’expression du CD 34 par la tumeur va a I’encontre de cette
origine. En effet, les proliférations fibroblastiques sont le plus souvent CD34

négatives.
2- Origine histiocytaire:

Cette éventualité a été confortée par la ressemblance existant entre les
cellules tumorales et les histiocytes en culture et par I’expression par ces mémes
cellules d’anticorps de type histiocytaires tels que 1’alpha 1 antitrypsine, et
alpha 1 anti-chymotrypsine [40,117].

3- Origine neurale :

Cette hypothese est actuellement exclue [21].
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IV. CARACTERISTIQUES EPIDEMIOLOGIQUES

1. Fréquence

Le DFS est une tumeur rare mais non exceptionnelle, représentant entre 0.1

et 1 % des tumeurs cutanées malignes et 6 a 10.5% des sarcomes des tissus

mous [25 ; 30].
2. Age

Comme décrit par plusieurs auteurs, le DFS peut survenir a n'importe quel
age avec des moyennes d'dge au moment du diagnostic oscillant entre 28 et 47

ans [12; 25; 26; 31].

Le DFS est rare chez I'enfant de moins de 15 ans et la forme congénitale est

exceptionnelle [12 ;22 ;32 ; 33 ; 34 ; 35].

Dans notre série, 1’age des patients au moment de la prise en charge variait
entre 12 et 67 ans avec un age moyen de 43.66 ans. Nous rapportons un cas

pédiatrique chez une enfant de 12 ans.

Tableau III: Tableau comparant les moyennes d'age selon les séries de la littérature.

Taylor [12] | Fletcher [72] | Chmitah [125] | AISSA[124] | Notre série

Age moyen (ans) | 27,3 40,3 42 41.5 45.7

Un pic de fréquence est noté entre 30 et 50 ans. 75 % de nos patients sont

agés entre 30 et 60 ans ce qui rejoint les données de la littérature.
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Tableau IV: Répartition par tranches d'age selon les séries.

Tranches | 0-10 11-20 21-30 31-40 41-50 51-60 61 et
d’age plus
Taylor 9.6% 20.9% 36.5% 14.8% 5.2% 5.2% 7.8%
[12]
Joucdar | 0% 8.6% 18.5% 24.7% 17.3% 14.8% 16.1%
[6]
Chmitah | 0% 4.8% 9.5% 38.1% 23.8% 14.3% 9.5%
[125]
Aissa 2.6% 0% 21% 34.4% 21% 13.2% 7.8%
[124]
Notre 0% 8.3% 4.2% 25% 25% 16.7% 20.8%
série

3. Sexe:

Le DFS intéresse les deux sexes avec une légére prédominance masculine
rapportée par dans certaines s€ries [12 ; 27 ; 36 ; 37 ; 38 ; 39 ; 40 ; 41], tandis
que d’autres auteurs tels que Bendix-Hansen et Behbahani décrivent une
prédominance féminine [6 ; 26 ; 29 ; 42 ; 43; 44 ; 45 ; 46]. Dans les formes

congénitales, une prédominance féminine est notée [35 ; 47].
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Dans notre série, le sexe ratio était de 5 avec une forte prédominance

masculine ce qui est discordant avec les données de la littérature.

4. Localisation des lésions

Le DFS peut toucher n'importe quelle partie du corps avec une

prédilection pour le tronc qui est atteint dans 50 a 60% des cas [29 ; 37 ; 48 ; 49;

50], les membres sont atteints dans 20 a 30% des cas, suivis par la région téte et

cou qui sont atteints dans 15 a 20% des cas [12, 29, 48 ; 49 ; 50].

La localisation au niveau des extrémités des membres est trés rare chez

I’adulte mais plus fréquente chez I’enfant [12 ; 35 ; 49 ; 52].

Dans notre série, le DFS touchait le tronc, les membres et la région téte et

cou dans respectivement 70.8 %, 20.8 % et 8.3 %.

Tableau V: Tableau comparant la répartition des tumeurs en fonction du siége selon les

séries de la littérature.

Taylor [9] | Behbahani [22] | Bédix- hansen | Raashid [66] | Notre série
Tronc 50,4% 76% 57,9% 58.3% 70.84%
Membre 34,8% 12% 31,6% 33.4% 25%
Téte et cou | 14,8% 12% 10,5% 8.3% 14.16%
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5. Facteurs ethniques :

Toutes les races peuvent étre touchées par le DFS mais il est difficile
d’estimer I’incidence raciale de cette tumeur car dans la majorité des séries, ce

facteur n’est souvent pas rapporté [29 ; 45 ; 48 ; 53].

Taylor et Helwig décrivent dans leur série une nette prédominance chez la
race blanche. Cette étude est biais€e car le recrutement des patients a été réalisé

dans un hopital militaire et non au sein de la population générale [16].

Une ¢étude épidémiologique américaine étudiant les sarcomes des tissus
mous montre une prédominance du DFS chez la race blanche par rapport a la
race noire, aux hispaniques et aux asiatiques, avec respectivement des

pourcentages de 58.9%, 27.7%, 6.7% et 3.2% [25].

Une autre étude récente multicentrique américaine parle d’une incidence

annuelle deux fois plus élevée chez les personnes de race noire [23].

Par ailleurs, les grandes séries dans des populations multiraciales font état
de la prédominance des caucasiens tandis que d’autres auteurs fait de cette

tumeur une affection plus fréquente chez les indo-européens [35].
6. Facteurs héréditaires :
Il ne semble pas y avoir de prédisposition familiale au DFS [54 ; 55].
7. Facteurs favorisants:

La notion d’un traumatisme antérieur est retrouvée dans 10 a 20% des cas
[12 ;48 ;50 ; 56 ; 57]. Le délai entre le traumatisme et I’apparition de la 1ésion

peut varier de 2 mois a 20 ans [12].
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Il reste difficile d’établir une relation de cause a effet entre un traumatisme
et la survenue de la tumeur. Par contre, il est bien établi que chez certains
patients, un traumatisme peut entrainer aprés une phase de croissance lente, une

poussée évolutive rapide de la tumeur [52].

La sévérité du traumatisme est trés variable allant d’une vaccination a une
blessure de guerre; chez d’autres patients le traumatisme semble étre
contemporain a une accélération de la tumeur [12 ; 40; 49 ; 50 ; 54 ;57 ; 59 ; 60;

61 ; 62].

Des associations avec quelques pathologies ont été rapportées dans la
littérature telles que 1’acanthosis nigricans [70], I’exposition a I’arsenic [62],
I’acrodermatite entéropathique [69], et enfin la grossesse qui, semble- t-il,

entraine une croissance plus rapide du DFS [63,64].

La survenue d’un traumatisme initial n’a été rapportée chez aucun de nos

patients.
V. DESCRIPTION CLINIQUE
1. Délai diagnostique :

Le délai séparant I’apparition de la 1ésion et la premicre consultation est de

7.9 ans en moyenne (3mois-20ans).

Dans notre série, le délai entre I’apparition de la Iésion et la premicre
consultation a varié entre 3 mois et 26 ans, avec un délai moyen de 7.9 ans ce

qui concorde avec les données de la littérature [38 ;85].
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2. Aspects cliniques
a. Phase initiale :

La Iésion peut prendre initialement I’aspect d’une plaque unique «non

protubérante ». Quatre catégories cliniques de DFS sont décrites [65 ;66] :

Plaque atrophique: elle se présente comme une plaque blanche a brune,

éventuellement de couleur chair, souple, plate voire invaginée.

Figure 6: DFS sous forme sclérodermiforme(66)

Plaque angiomateuse : c’est une plaque rougedtre ou bleutée, dure ou

souple, plate voire invaginée.

Figure 7: DFS se manifestant par une plaque angiomateuse(66)
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Autres formes planes ou invaginées: il s’agit le plus souvent de

micronodules dermiques coalescents formant une plaque non protubérante.

La tumeur peut parfois se manifester par un nodule ferme, enchassé dans la
peau, apparemment bien délimité et mobile par rapport aux plans profonds [6;
12; 29].

b. Phase d’état :

La Iésion initiale s’étend lentement en quelques mois a quelques années
pour aboutir a une formation tumorale indolore évocatrice prenant I’aspect d’une
plaque dermo-hypodermique, parsemée de nodules, 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 [6; 12 ; 26 ; 29].

Figure 8: Plaque cutanée parsemée de nodules, évoquant cliniquement un DFS(66)

Dans la majorit¢ des cas, les lésions restent stables ou évoluent
progressivement pendant une période considérable précédant une phase de
croissance accélérée [12 ; 29 ; 44]. L’état général des patients reste longtemps
conservé et il n’y a pas d’adénopathies [6 ; 26]. Le caractére douloureux n’est
retrouvé que dans 10 a 25% des cas [7, 8, 16, 29,30].

L’évolution est lente, en cause du retard diagnostic noté par la plupart des

auteurs [6; 12; 26; 29; 67].
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En I’absence de traitement, ces tumeurs deviennent trés volumineuses.
Elles refoulent le tissus avoisinant et adhérent au plan profond ou bien s’ulcérent

pour devenir douloureuses et hémorragiques [12 ; 30 ; 44].
3. Taille tumorale :

La taille de la lésion peut éEtre extrémement variable, dépendant
généralement du délai de consultation. Elle est en moyenne de 1 a 5 cm allant
jusqu’a40cm[12 ;35 ; 49].

La taille tumorale des cas de notre série varie entre 0.5 et 15 ¢cm avec une

taille moyenne de 6.7 cm.
4. Particularités cliniques du DFS de I’enfant

Le DFS représente 5 a 6 % des tumeurs des tissus mous de 1’enfant [32].
Son incidence est probablement sous-estimée, car certaines tumeurs
diagnostiquées chez l'adulte jeune ont pu débuter plusieurs années auparavant
[66].

Le DFS de l'enfant se présente le plus souvent sous forme d'une plaque non
douloureuse, parfois atrophique, dont la couleur varie de celle de la peau
normale au rouge violacé [67,68]. Les nodules apparaissent secondairement.
Leur juxtaposition conduit & la sémiologie classique observée chez l'adulte avec
un aspect de plaque lobulée, mobile par rapport au plan profond, de consistance
dure, un peu ¢élastique, recouverte d'une peau lisse et tendue. Le retard
diagnostic est classique vu I’évolution lente et peu symptomatique de la tumeur.
La localisation au niveau du tronc se voit dans 86% des formes congénitales et
42% des formes pédiatriques [35]. Les membres sont atteints dans 39 % des cas.

L’atteinte des extrémités est plus fréquente chez I’enfant [31, 67, 80, 81].

Dans le cas pédiatrique rapporté dans notre série, la tumeur était polylobée

et de localisation abdominale.
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VI. 3. BILAN PARACLINIQUE

L’imagerie n’est d’aucune aide diagnostique au stade nodulaire. Au stade
de début, elle permet d’approcher la nature lésionnelle [76]. Elle permet

d’établir le bilan d’extension [76,77].

Au niveau local, la TDM permet d’étudier I’envahissement des structures

osseuses, particuliérement au niveau cervico-faciale [70 ; 71].

L’IRM délimite avec précision le contingent tumoral dans les tissus mous

[72].
VII. ASPECTS ANATOMOPATHOLOGIQUES
1-Moyens d’étude [78, 79,80]:
a. Types de prélévements :

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

biopsie chirurgicale partielle ou biopsie exérese.
a.1 Cytoponction :

L’aspiration a 1’aiguille si elle peut permettre une orientation diagnostique,
doit étre utilisée 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, est de plus en plus utilisée car elle
est peu agressive et donne de bons résultats a condition d’étre 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
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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.
* 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 1ésion.
b. Techniques :
b.1 Prise en charge de la piéce d’exéreése 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 piece. 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 €tre 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 échantillons 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 étude moléculaire et stockage en tumorotheques.
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La piéce peut ensuite €tre plongée dans un volume adéquat de fixateur

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

Le recueil des données macroscopiques doit étre méthodique et minutieux
car il sera toujours difficile de reconstituer apres la coupe les parameétres
manquants. La piece sera pesée et mesurée si cela n’a pas été fait a 1’état frais.
De incisions sont pratiquées de facon 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.
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Il est recommandé¢ de faire en moyenne un bloc d’inclusion par centimétre

de plus grand axe tumoral.

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

adjacents et les limites d’exérese.

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

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.

ela 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 prélevement.

e ’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 1’étape de I’examen

macroscopique au cours de laquelle sont prélevés des fragments de petite taille.
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Puis les tissus contenus dans les cassettes sont déshydratés par passage dans des
alcools. L’alcool est €liminé par des solvants (xyléne) puis la paraffine, liquide a
56° impregne 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.

eLa 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 €paisseur
permet aux rayons lumineux du microscope de traverser le préleévement et
d'éviter les superpositions cellulaires. De multiples coupes successives peuvent

étre faites dans un méme bloc.

e a réhydratation : une fois les plans de coupe réalisés, ils sont déposés 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.
el a 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
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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 si¢ge de la tumeur, ses rapports

avec les tissus normaux, sa cellularité et ses contours.

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 régle 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.
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b.4 Immunohistochimie

L'immunohistochimie, technique utilis€ée 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.

L’immunohistochimie permet [I’identification “in situ”, sur coupe
histologique, d’un antigene 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 DFSP apparait comme un ou plusieurs nodules tissulaires blanc-
grisatres, fermes ou élastiques, infiltrant le derme et I’hypoderme [12 ; 72 ; 73].

La peau en regard est tendue, amincie, lisse et parfois ulcérée [12 ; 49].

Figure 9: Aspect macroscopique d'un dermatofibrosarcome : aspect multinodulaire.
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En profondeur, elle semble entourée d’une pseudo-capsule, qui est

constituée, en fait, de tissu conjonctif refoulé et comprimé par la tumeur.

Parfois, certaines plages tumorales ont un aspect translucide et gélatineux
correspondant en microscopie a une transformation myxoide [12 ; 73]. On peut
¢galement observer des zones hémorragiques ou kystiques mais rarement

nécrotiques [12 ; 73, 80, 81, 89,92].

Figure 10: A la coupe, on note un aspect nodulaire, de couleur grise. L’épiderme en
surface parait tendu.
La description macroscopique de nos cas signale 1’aspect blanchatre dans
tous les cas, la localisation dermique et hypodermique des lésions. L’ulcération

en surface est notée dans deux cas.

La tumeur peut atteindre le plan aponévrotique mais infiltre rarement les
muscles ou I’os, sauf lorsqu’elle est volumineuse ou récurrente [49]. Aucun cas

d’infiltration de ces structures n’a été noté dans notre série.
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c.2 Données microscopiques

i. Forme typique

L’aspect microscopique caractéristique a été décrit pour la premiere fois par
Taylor et Helwing en 1962 [12] ce qui a permis la différentiation entre le DFS et

les autres tumeurs cutanées a cellules fusiformes.

Il s’agit d’une prolifération dermique organisée en faisceaux courts
entrelacés réalisant un aspect « storiforme », tres évocateur du DFS dans les
zones les plus cellulaires de la tumeur. Dans les zones moins denses, les cellules
se disposent parallelement ou forment des nappes ondulées, flexueuses, dont

I’aspect rappelle un neurofibrome.

Fire 11 Coue hitologique vue au faible grossissement : prolifératin dermique,
séparée de I’épiderme par une fine couche dermique superficielle siége d’un infiltrat

inflammatoire
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Figure 12: Coupe histologique vue a plus fort grossissement : prolifération fusocellulaire

de disposition storiforme.

Les cellules tumorales ont un cytoplasme peu abondant et un noyau

allongé.

Les tumeurs de notre série présentaient les mémes caractéristiques

cellulaires et architecturales décrites dans la littérature.

Les atypies cytonucléaires sont légeres a modérées et les mitoses sont rares,

estimées a moins de 5 mitoses /10CFG.

42



Figure 13: Plus fort grossissement : cellules fibroblastiques réguliéres sans atypies

cytonucléaires ni mitoses

L’envahissement de I’hypoderme se fait sous la forme de petites coulées
tumorales se disposant en « rayons de miel » entre les adipocytes dont I’aspect
n’est pas modifi¢ ou dissociant de fagon massive les lobules adipocytaires. La

prolifération tumorale est séparée de 1’épiderme par un liseré pale (green zone).
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Figure 14: Dermatofibrosarcome infiltrant le derme profond et I’hypoderme et

englobant les annexes cutanées.

Figure 15: Infiltration de I'hypoderme par le dermatofibrosarcome
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Dans notre série, 62.5 % des tumeurs avaient un index mitotique inférieur a
5 par 10 CFG et les atypies cytonucléaires étaient légeres sauf dans les formes
transformées en sarcome ou les mitoses étaient fréquentes atteignant 18 mitoses

par 10 CFG et les atypies cytonucléaires étaient marquées.

ii. Variantes histologiques

Il peut exister des aspects morphologiques différents : myxoide, pigmentée,
et le fibroblastome a cellules géantes.

R/

* .Forme myxoide

Cette forme représente 10 a 20% des DFS. Les cellules étoilées sont
dispersées au sein de plages claires riches en mucine comportant de nombreux
vaisseaux capillaires. L’aspect storiforme caractéristique s’atténue ou peut

disparaitre, ce qui rend le diagnostic histopathologique difficile.

Ces tumeurs peuvent simuler sur le plan histologique le liposarcome
myxoide, le sarcome indifférencié pléomorphe, le fibromyxome, la fasciite

nodulaire myxoide ou bien le myxome intramusculaire.

Dans notre série, nous avons rapporté un cas de DFS avec remaniements
myxoides marqués chez qui la confirmation diagnostique a nécessité une étude

immunohistochimique large.
¢ Forme pigmentée ou tumeur de BEDNAR [75 ; 76]

Décrite pour la premiere fois par Bednar en 1957, cette forme pigmentée
représente 1 a 5% de tous les cas de DFSP et touche essentiellement les sujets de

race noire.

Elle se caractérise par la présence de mélanocytes a dendrites et de dépots

de pigment mélanique au sein d’une tumeur par ailleurs assez typique de DFS.

Aucun cas de DFS pigmenté n’a été retrouvé dans notre série.
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¢ Fibroblastome a cellules géantes (FCG):

Elle est présente surtout chez I’enfant. Chung [77] a été le premier en 1985
a supposer que le FCG serait une forme juvénile de Darier et Ferrand. Cette
théorie a ¢été confirmée par [’identification des mémes anomalies
chromosomiques et moléculaires rencontrées dans les formes classiques du
DFS[78].

Histologiquement, cette tumeur est composée d’une prolifération de
cellules fusiformes, de cellules étoilées et de cellules géantes multinuclées au

sein d’un abondant stroma myxoide ou hyalinisé [49].

L’¢lément le plus distinctif est la présence d’espaces pseudovasculaires,

bordés de fagon discontinue par des cellules géantes tumorales multinucléées.

Les cellules tumorales infiltrent également I’hypoderme de part et d’autre

des structures annexielles et des adipocytes [79].

Aucun cas de fibroblastome a cellules géantes n’a été rapporté dans notre

série.
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Figure 16 : Coupe histologique montrant un fibroblastome a cellules géantes (FCG)

)/

+ Forme atrophique

La forme atrophique se caractérise par une atrophie dermique de plus de

50% ainsi qu’une possible hyperplasie épidermique sans sclérose [49; 80].

La cellularité est souvent importante et les cellules gardent 1’aspect

fusiforme. L infiltration en profondeur dans la graisse est irrégulicre.

Elle peut étre confondue avec la variété atrophique de I’histiocytofibrome

[49]

Nous avons noté un cas de DFS atrophique dans notre série.
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+» Forme avec transformation sarcomateuse

Le DFS peut comporter un ou plusieurs contingents de cellules
sarcomateuses de haut grade de malignité. Ceci peut étre inaigurale ou survenir
a Doccasion d’une récidive de la tumeur aprés exérese [81]. D’apres la
littérature, il s’agit de plages de fibrosarcome ou de sarcome indifférencié

pléomorphe [49 ; 73].

La forme avec transformation fibrosarcomateuse (DFS—FS): cette forme est
rare, s’observe surtout lors des récidives et s’associe & un mauvais pronostic
avec une augmentation de la fréquence des récidives, une diminution de
I’intervalle entre les récidives et un potentiel métastatique accru [49]. Cette
forme se caractérise par la présence de zones de grande densité cellulaire
agencées en aréte de poisson, ayant une grande activité mitotique et un
pléomorphisme nucléaire [47]. Les cellules tumorales au niveau de ces zones

n’expriment pas le CD34, et expriment la p53 [45 ; 47; 49 ; 82].

La forme avec des plages de sarcome indifférencié pléomorphe (DFS-
UPS): cette rarement, il existe des formes de DFS contenant des zones qui sont

microscopiquement indiscernables de sarcome indifférencié pléomorphe [49].

Dans notre série, les 5 cas de DFS transformés correspondaient a des DFS-

FS.

iii. Grading histologique

Plusieurs systémes de grading histologique ont été décrits : certains
utilisent des critéres sélectionnés empiriquement, d'autres des critéres

sélectionnés apres études monofactorielle et multifactorielle (81).
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La classification histologique des tumeurs des tissus mous de I'OMS
recommande d'utiliser un systéme validé et donne le détail d'utilisation de trois
d'entre eux : systeme francais dit de la Fédération Nationale des Centres de Lutte
Contre le Cancer (FNCLCC), systéme américain du ‘National Cancer Institute’
(NCI), et systeme danois. Suivant le systéme de grading utilisé, le grade attribué

pour une tumeur peut étre différent.

Le systeme de grading de la FNCLCC a été rapport¢ comme étant plus

performant que le systeme du NCI.
Ce systeme de grading est basé sur la précision de :

e a différenciation tumorale :
Score 1 : Sarcome qui ressemble a un tissu adulte normal.

Score 2 : Sarcome pour lequel le diagnostic du type histologique est certain

et incontestable.

Score 3 : sarcome embryonnaire, synovialosarcome, sarcome épithélioide,
sarcome a cellules claires, sarcome alvéolaire des parties molles, sarcome

indifférencié et sarcome pour lequel le type histologique est incertain.
e[’index mitotique :
Score 1 : 0 a9 mitoses pour 10 champs™ au fort grossissement
Score 2 : 10 a 19 mitoses pour 10 champs au fort grossissement

Score 3 : plus de 19 mitoses pour champs au fort grossissement
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eLa nécrose tumorale :

Score 0 : pas de nécrose

Score 1 : moins de 50% de la surface tumorale
Score 2 : plus de 50% de la surface tumorale

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

précédents:

Grade I : Score 2-3
Grade II : Score 4-5

Grade I1I : Score 6-7-8

*Un champ mesure 0,1734 mm2

Généralement, le DFS est considéré comme un sarcome de bas grade de
malignité [8]. En effet, 80% des tumeurs de notre étude sont de grade I, selon le

systeme de grading de la FNCLCC et 20% des cas sont de grade II.
c.3. Aspect immunohistochimique :

En général, I’aspect microscopique de cellules fusiformes ayant une
organisation storiforme permet de guider le diagnostic. Cependant, le DFS peut
parfois poser le probléme de diagnostic différentiel avec d’autres tumeurs a
cellules fusiformes : les tumeurs fibrohistiocytaires principalement
I’histiocytofibrome bénin, les tumeurs nerveuses bénignes notamment le

neurofibrome diffus, ou encore les tumeurs musculaires lisses.

Dans les cas douteux, I’immunohistochimie permet de distinguer

histologiquement le DFS des autres tumeurs a cellules fusiformes.
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L’immunoréactivit¢ du DFS a P’anticorps anti-CD34, bien qu’elle ne soit
pas spécifique [40,82], est particulierement utile pour le diagnostic différentiel
du DFS des autres tumeurs fibrohistiocytaires, dans lesquels 1’expression du
CD34 est habituellement absente [19, 20, 101,102]. Cet immunomarquage peut
étre utilisé pour distinguer un résidu tumoral d’un tissu cicatriciel dans une
reprise chirurgicale et peut également compléter la chirurgie micrographique de
Mohs et confirmer la nature non tumorale des berges d’exérése [83]. Par
ailleurs, une diminution de la réactivité aux anticorps anti-CD34 a été constatée
dans les transformations fibrosarcomateuses du DFS [105]. Dans notre série,
I’étude immunohistochimique a été réalisée dans 86.7% des cas. Elle montre une
positivité intense et diffuse dans 85,7 % des cas (12 /14). Dans deux cas elle est
plus faible. Il s’agit de cas de DFS comportant des zones de transformation

sarcomateuse.
Le marquage avec la vimentine n’a pas un grand intérét diagnostic [49].

Les marqueurs épithéliaux (cytokératine et EMA), musculaires (desmine,
H-caldesmone et actine musculaire lisse), histiocytaires (alpha-1- antitrypsine,
alpha-1-antichymotrypsine, CD163 et CD68), nerveux (protéine S100) et le
marqueur des cellules mélanocytaires activées (HMB45) sont classiquement
négatifs [49 ; 73 ; 81] mais souvent utiles au diagnostic différentiel [2, 81,

101,121].
c.4 Etude génétique :

i. Techniques d’étude

La mise en évidence d’anomalies génétiques dans les tumeurs des tissus

mous est devenue indispensable vu les difficultés diagnostiques de plus en
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rencontrées surtout avec [’allongement des sous-types histologiques et
¢galement les implications thérapeutiques qui peuvent en decouler. La
caractérisation moléculaire des différentes anomalies génétiques est devenue par

conséquent faite de facon quasi-systématique.

Plusieurs moyens techniques sont disponibles, & commencer par 1’étude du
caryotype tumoral qui est une technique lourde et relativement contraignante
necéssitant du matériel tissulaire a 1’état frais et une mise en culture des tissus

prélevés.

Actuellement, d’autres techniques dites moléculaires, sont développées et
sont plus adaptées a la routine. Il s’agit principalement des techniques de FISH
(Fluorescence In Situ Hybridization) et de RT-PCR (Reverse Transcription-
Polymerase Chain Reaction) et, qui sont en outre le plus souvent applicables sur

du matériel fixé et inclus en paraffine.

ii. Anomalies cytogénétiques :

Durant ces derni¢res années, les caractéristiques cytogénétiques et

moléculaires du DFS ont été progressivement identifiés.

Les premieres analyses cytogénétiques du DFS réalisées en 1990 ont
montré des caryotypes comportant des chromosomes surnuméraires en anneau
[18]. Plus tard, des analyses de FISH (hybridation fluorescente in situ) ont révélé
que les chromosomes en anneau des DFS contenaient des séquences issues des

chromosomes 17 et 22 [109].

L’utilisation combinée des techniques de FISH et CGH (hybridation
génomique comparative chromosomique) a permis de déterminer que les

chromosomes surnumeéraires en anneau des DFS étaient des dérivés du
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chromosome 22 et qu’ils contenaient également une amplification de niveau

modéré des régions chromosomiques 17q22-qter et 22q10-q13 [110].

Ces données ont permis d’établir que la combinaison de séquences des
chromosomes 17 et 22 sur un chromosome en anneau surnuméraire pouvait étre

considérée comme une « signature cytogénétique » du DFS [108].

Les anneaux ont été observés principalement chez I’adulte alors que des

translocations sont plus souvent retrouvées dans les formes juvéniles et dans les

FCG [104].

L’anomalie chromosomique principale du DFS, qui est représentée par la
translocation (17, 22) (q22, ql13) qui est a I'origine de la fusion des genes
COL1A1-PDGFB. Ces remaniements des chromosomes 17 et 22, est souvent
accompagnée d’anomalies secondaires, telles les trisomies 8 et 5 étant les plus

fréquemment observées [108].

En plus d’étre une anomalie moléculaire spécifique du DFS, la découverte
de la fusion COL1A1- PDGFB a permis d’affilier génétiquement plusieurs
entités tumorales qui présentent des caractéristiques moléculaires similaires et a

ouvert la voie vers des traitements par 1’inhibiteur de tyrosine kinase (Imatinib

mésylate).
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A) Caryotype chez un patient adulte. On observe la présence d’un chromosome en anneau surnuméraire associé a
une trisomie 4.+B) Analyse par technique (FISH) sur des noyaux cellulaires d’un DFS de 1’adulte. *Les signaux
rouges correspondent au géne PDGFB (22q13) et les signaux verts au géne COL1A1 (17g22). On observe
plusieurs signaux fusionnés (fléches) par cellule, correspondant a plusieurs copies du géne de fusion COL1A1-

PDGFB.

Figure 17 : Caryotype + FISH

¢.5 Diagnostic differentiel

Histologiquement, le DFS est a distinguer des proliférations tumorales

fusocellulaires bénignes ou malignes.
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i. Histiocytofibrome (HF) bénin

C’est une tumeur fréquente qui représente presque 20% des tumeurs

bénignes des tissus mous. Elle est de si¢ge dermique ou sous-cutané.

De topographie variée, il est plus fréquent au niveau des membres et

survient chez 'adulte jeune ou d'age moyen (20 a 40 ans).

L'HF cutané se présente comme un nodule unique, indolore, de croissance
lente, sessile, plus rarement pédiculé, de quelques millimétres a quelques
centimetres de diameétre (<3 cm), de coloration rosée ou rouge-brun, parfois noir
en cas d'hémorragie. Profond, il s'agit également d'une masse indolore mais de

taille 1égerement supérieure (les 2/3 de diametre égal ou supérieur a 5 cm).

Histologiquement, il s’agit d’une 1ésion nodulaire, mal limité, généralement
séparé par une bande de tissu sain de I'épiderme qui est souvent hyperplasique.
Les cellules fusiformes de petite taille de type fibroblastique ou
pseudohistiocytaire sont dotées des noyaux un peu anguleux disposées en
faisceaux courts entrecroisés ou "en rayons de roues", accompagnées de
quelques histiocytes ou cellules géantes multinucléées et d'un nombre variable
de cellules inflammatoires (lymphocytes et cellules xanthélasmisées) ce qui
contribue a donner un certain degré de polymorphisme a la lésion contrairement

au DFS qui sont habituellement des 1ésions monomorphes.

L’immunohistochimie est d’une aide précieuse avec une négativité du

CD34 dans I’HF contrairement au DFS.

ii. Fibrosarcome :

Le fibrosarcome est une tumeur maligne composée de cellules
fibroblastiques sans autre différenciation cellulaire, capable de récidiver et de

donner des métastases. Il s'agit donc d'un diagnostic d'élimination.
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Cliniquement, la tumeur survenient au niveau de la cuisse et du genou, du tronc,
des extrémités distales, elle est rarement observée au niveau de la téte et du cou
mais peut se rencontrer dans les cavités sinusales et le nasopharynx. Il s'agit le
\ : : : :
plus souvent d'une tumeur profonde (intra ou inter-musculaire tendino-
aponévrotique), plus rarement sous-cutanée sauf pour les fibrosarcomes apres

brialure, irradiation ou sur cicatrice cutanée.

Histologiquement, la tumeur a un aspect monomorphe mais composée de
longs faisceaux homogenes et denses disposés en "chevrons" ou en "arétes de
poisson". Les mitoses sont souvent nombreuses et les cellules sont séparées par
des fibres de collagéne a disposition parallele. Cette tumeur, présente
habituelement peu de problemes de diagnostic différentiel avec le DFS.
Cependant, il est important d’éliminer un DFS transformé en fibrosarcome par
un échantillonnage large de la tumeur. L'immunohistochimie montre une
positivité avec l'anti-vimentine mais les anti-cytokératine, ’EMA, la protéine

S100, le CD34 et la desmine sont tous négatifs.
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Figure 18: Images histologiques montrant un fibrosarcome de bas grade (en haut) et de

haut grade (en bas)

57



til. Fasciite nodulaire

Il s’agit d’une lésion est de croissance rapide (1 a 2 semaines), apparaissant
chez l'adulte jeune et chez l'enfant et elle est rare aprés 60 ans. Il s'agit d'un
nodule cutané profond, sensible, inférieur 4 3 cm de diamétre, apparaissant
souvent sur la face interne de l'avant- bras. Histologiquement, la 1ésion est bien

limitée ou non et peut infiltrer la graisse adjacente.

Histologiquement, la lésion est constituée d'une prolifération de cellules
d'allure myofibroblastique disposée en faisceaux courts et irréguliers, séparée
par une substance myxoide ou par un réseau dense de fibres de réticuline lui
donnant un aspect lache typique ("plumeux"). La prolifération tumorale est
souvent mélée a des cellules inflammatoires, surtout des lymphocytes et il s‘y
associe un effet de zone avec un centre hémorragique a partir duquel partent des
capillaires radiés. L’étude immunohistochimique montre une positivit¢ de

I’actine muscle lisse et une négativité du CD34 [87 ; 88 ; 89].
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iiii. Neurofibromes diffus :

Il s’agit d’une tumeur bénigne qui aurait pour origine les cellules de
Schwann et les cellules périneurales. Elle survient le plus souvent chez un adulte
jeune (agé entre 20 et 30 ans), en un point quelconque du revétement cutané,
isolé (dans 90% des cas) ou associ¢ a une maladie de Recklinghausen. C'est un

nodule indolore qui a augmenté lentement de taille.

Histologiquement, la tumeur est composée de faisceaux entrecroisés de
cellules a différenciation schwannienne, fusiformes aux noyaux sombres et
ondulés, mélés a des bandes de collagene et a des plages de matériel myxoide. Il
n'y a pas de mitoses, et toute activité mitotique surtout dans le contexte d'une
maladie de Recklinghausen doit faire suspecter la malignité de la lésion. Le
stroma peut contenir quelques mastocytes, lymphocytes ou cellules

xanthélasmisées.

L'immunohistochimie montre une positivité¢ pour la PS100, trés inhabituelle
dans le DFS. Le CD34 peut étre positif de facon focale, ainsi que les

neurofilaments et 'EMA pour quelques cellules.
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Le sarcome indifférencié a cellules fusiformes et/ou pléomorphes (UPS)
correspond a une tumeur a cellules pléomorphes mais peut parfois étre a
prédominance de cellules fusiformes. Son aspect peut alors étre proche de celui
du fibrosarcome. Il pose peu de problemes diagnostiques avec le DFS,
cependant éliminer un DFS transformé en UPS se base sur un echantullonnage
large de la tumeur afin d restrouver des secteurs classiques de DFS. L’étude

immunohistochimique montre une négativité¢ du CD34 au niveau de la tumeur.
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VIIL. TRAITEMENT :

1-BUTS:

La chirurgie tient un role majeur dans le traitement curatif du DFS. Elle

doit répondre a deux impératifs :
- D’exérese large et complete de la tumeur.
- La réparation de la perte de substance.
2-MOYENS :
a. Méthodes chirurgicales :
a.1 Chirurgie conventionnelle :

La chirurgie conventionnelle consiste en une exérese large et profonde afin

de réduire le risque de récidive.

En 1903, Johnson a recommandé une marge d’exérése d’environ 2.5¢cm
[12]. Mc Peak juge qu’une marge d’exéreése d’au moins 3 cm a partir des limites
macroscopiques du DFS avec ablation du fascia sous-jacent semble nécessaire

[36].

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 préopératoires. L’extension ne peut

étre prévue par la TDM ou I'IRM [122].

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 [60]. Ainsi I’efficacité du traitement primaire est 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 I’ablation en

profondeur de tout le tissu sous-cutané jusqu’au plan musculaire compris [123].
a.2 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 piece 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, et 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.

Des recoupes sont réalisées au niveau des zones envahies. Elles seront

répétées jusqu’a obtention des berges saines.
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Les picces seront ensuite envoyées au laboratoire d’anatomopathologie
pour un examen final. L’étude en immunomarquage 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’immunohistochimie 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 de moins de 2%.

Cependant cette technique a plusieurs inconvénients notamment un temps
de réalisation long, un cout opératoire ¢élevé et surtout la nécessité d’un
anatomopathologiste entrainé et disponible pour I’examen extemporané [15, 31,

83, 123,124].
a.3 Technique chirurgical 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

droit. Les coupes histologiques ainsi obtenues, préalablement fixées dans le
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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’exérese 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 [123].
a.4 Curage ganglionnaire :

Le curage ganglionnaire systématique dans le territoire de drainage de la
tumeur n’est pas justifié vue que la dissémination se fait le plus souvent par voie
hématogene [125]. De plus, Les quelques curages faits a visée prophylactique

ont été indemnes de métastases [36].
a.5 Techniques de reconstruction :

. Suture directe :

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

difficilement réalisable, sauf sur une peau abdominale ou chez I’obése [66].

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 [66].

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 [35,54]. Elle est le plus

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

b.1 Radiothérapie :

Plusieurs auteurs rapportent que la radiothérapie n'est pas une modalité
thérapeutique efficace pour le DFS [16, 24, 29,30 ,36]. D’autres aftfirment le role
de la radiothérapie dans le controle local de la tumeur [37,125]. Selon une étude
récente de 38 cas, le controle tumoral local a été obtenu, avec un recul de 1 a 22
ans, avec une radiothérapie adjuvante chez 14 des 17 patients dont les marges
d’exérése étaient insuffisantes ou envahies (82%) [126]. Ainsi [’association
chirurgie radiothérapie semble présenter une efficacité sur la prévention des

récidives.

Le traitement chirurgical avec des marges d’exéréses larges et profondes, si
anatomiquement possible, permet le contrdle local adéquat du DFS. Cependant,

la radiothérapie peut étre un complément a la chirurgie dans certains cas

[39,127]:
- Récidives multiples
- Marges d’exérese insuffisante ou envahie
- Tumeur de trés grande taille
- Localisations empéchant une chirurgie large

Quand a la radiothérapie exclusive, elle peut tre tentée dans les tumeurs
inextirpables, en cas de patients inopérables ou refusant tout traitement
chirurgical [128]. Les doses sont de I’ordre de 50 grays (gy) répartis en 2 a 2.5

gy par fraction, 5 jours par semaine [11,29].
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Si la radiothérapie est choisie comme modalité thérapeutique pour DFS, le
suivi doit étre rigoureux vu la possibilit¢ de transformation fibrosarcomateuse

des tumeurs traitées par radiothérapie [40].
b.2 Chimiothérapie :

Il n’y a pas d’indication a I’utilisation de la chimiothérapie en premicre
intention [40]. Beaucoup d'auteurs pensent que cette méthode thérapeutique
devrait étre réservée pour le DFS métastatique [16, 34,130]. Cependant, la
chimiothérapie n'a pas montré une amélioration significative sur la morbidité ou
la mortalité [35, 36,130]. Il apparait que le role de chimiothérapie dans le
traitement du DFS métastatique reste en grande partie non évalué et non défini

[131].
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’imatinib mésylate [108].

L’imatinib mésylate, aussi appelé ST-571, est un dérivé du 2
phénylaminopyridine €élaboré a 1’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 utilisé dans le traitement des GIST avec

mutation de ’oncogene KIT [108].

L’imatinib mésylate 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 [108]. La liaison de
I’imatinib mésylate au récepteur PDGFR inhibe donc la prolifération et entraine

I’apoptose des cellules tumorales du DFS.
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IX. EVOLUTION ET PRONOSTOC:
1. Récidive:

Le DFS a un fort potentiel de récidives ce qui rend cette lésion
difficilement controlable sur le plan clinique [27]. Dans un délai de 3, 9, 12 et 14

mois, 4 patients ont récidivé localement, soit 5.8% des cas.

La qualité de I’exéreése chirurgicale initiale constitue le principal facteur
prédictif de récidives locales dans la plupart des études [16 ; 24 ; 49 ; 60]. Le
pourcentage de récidives semble étre corrélé a la marge d’exéreése. Dans des
études ou I’exéreése 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% [40].

Les récidives surviennent généralement dans les 3 ans apres la chirurgie
initiale mais des cas de récidives tardives aprés 10 ans d’évolution ont été

rapportés [16, 30,36, 38,42, 81,84].

Les taux de récidives du DFS de la téte et du cou sont extrémement
importants s’étendant de 50 a 75% [45], ceci peut étre en rapport avec la

restriction de la marge d’exéreése pour des raisons esthétiques et fonctionnelles.

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

taux des récidives.

Sur le plan histologique, aprés chaque récidives, des signes d’aggravation
de la malignité tumorale sont retrouvés tel que: I’augmentation de la cellularité,
I’¢lévation de I’indice mitotique, 1’apparition d’aneuploidie et des foyers de

nécrose ainsi que des signes immunohistochimiques.
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2. Métastase

Le DFS ne métastase que rarement ; différentes séries retrouvent un taux de

métastases de 3 a 5%.

Berbis et al ont étudié 15 séries de plus de 10 cas de dermatofibrosarcomes
regroupant ainsi 711 cas : seules 17 métastases prouvées histologiquement

seraient survenues sur ces 711 cas.

Mc-Peak, Cruz et al ont constaté que 3 des 4 tumeurs présentant un index
mitotique supérieur ou égale a 8 mitoses par 10 CFG ont développé des
métastases, seulement 2 des 78 cas ayant un index mitotique inférieur a 5
mitoses par 10 CFG ont métastasé [36]. Aucune tumeur de notre série, méme

parmi celles présentant un index mitotique ¢élevé, n’a développé de métastase.
3. Suivi

La plupart des récidives surviennent les trois premicres années. Toutefois,
des cas de récidive tardive ont été rapportés [44].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 [44]. 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 que 1’existence
d’une dissémination lymphatique soit treés rare. Les examens complémentaires

seront demandés en fonction de la clinique [44].

En cas de DFS multi récidivants, des examens complémentaires sont
demandés, notamment une radiographie pulmonaire tous les ans passé 10 ans de

survie [122].
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Le dermatofibrosarcome est une tumeur cutanée peu fréquente.

Cette tumeur apparait a tout dge mais surtout a 1’dge adulte avec une

prédominance masculine.
Son étiopathogénie n’est pas encore bien €élucidée.

Le DFS se caractérise par son évolution lente, la raret¢ de métastase mais

surtout sa forte tendance a la récidive.

Le diagnostic est souvent évoqué cliniquement et confirmé par 1’étude
histologique. Le recours a I’étude immunohistochimique peut étre nécessaire
dans certains cas pour ¢éliminer certains diagnostics différentiels, principalement
I’histiocytofibrome, ainsi que pour différencier un résidu tumoral d’un tissu

cicatriciel dans une reprise chirurgicale.

La détection d’anomalies génétiques spécifiques peut avoir un trés grand

intérét diagnostique et, plus récemment, thérapeutique.

Le traitement de DFS est chirurgical basé sur une exérese Iésionnelle large
et profonde. La technique de Mohs qui est une altérnative au traitement
chirurgical classique, permet de réduire les marges d’exérése en se basant sur

I’examen extemporané des berges de la picce.
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Résumé

Titre: Le dermatofibrosarcome de Darier-Ferrand, a propos de 24-cas colligés au service d’anatomie
pathologique de I’hopital IBN SINA

Auteur: EL MESNAOUI Rim

Mots-clés: Dermatofibrosarcome-histologie-immunohistochimie-récidive-transformation sarcomateuse

Introduction: Le dermatofibrosarcome de Darier-Ferrand (DFS) est le sarcome cutané
le plus fréquent. Il est caractéris¢é par son développement lent, son faible potentiel
métastatique et son haut taux de récidive locale. A travers cette série, nous analysons le profil
épidémiologique, clinique, anatomopathologique, thérapeutique et évolutif de ce sarcome.

Matériel et méthodes: 11 s’agit d’une ¢étude rétrospective portant sur 24 cas de
dermatofibrosarcomes diagnostiqués au laboratoire d’anatomie pathologique du CHU IBN
SINA sur une période de sept ans (2011-2017). Le diagnostic est basé sur l'examen
histologique complété par une étude immunohistochimique.

Résultats:

- L’age moyen des patients est de 45,7ans

- Une prédominance masculine est notée

- Le tronc est la localisation préférentielle (70,8%), suivi des membres
- La taille tumorale est variable allant de 0.5 a 30cm

- Les tumeurs sont de grade I dans 80% des cas.

- Le traitement repose sur la chirurgie

- L’évolution est le plus souvent favorable, en dehors de cinq cas de transformation
sarcomateuse de haut grade et sept cas de récidives locales.

Discussion: Le dermato fibrosarcome de Darrier- Ferrand est une tumeur rare,
représentant 0.1 a 1% des tumeurs cutanées malignes, mais reste le sarcome cutané le plus
fréquent. Comme dans notre série, il touche préférentiellement 1’homme de 20 a 50 ans et
prédomine au niveau du tronc. L’exérése tumorale ¢largie est le traitement de choix.

Conclusion: Nos résultats épidémiologiques ressortent une prédominance masculine
nette avec un sex-ratio de 5 .Les autres parametres épidémiologiques sont classiques et sont
comparables aux autres séries de la littérature. Cette série est caractérisée par la présence de 5
cas de transformation en sarcome de haut grade.
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Summary

Title: Dermatofibrosarcoma protuberans (a serie of 24 cases diagnosed in the laboratory of
anatomopathology of the university-affiliated hospital of Ibn Sina)

Author: EL MESNAOUI Rim

Key words:Dermatofibrosarcoma protuberans, histology, immune-histochimy, recurrence, transformation
into sarcoma

Introduction: Dermatofibrosarcoma protuberans (DFS) is the most common skin
sarcoma. Characterized by slow development, low metastatic potential and high rate of local
recurrence. Through this series we analyze the epidemiological, clinical, pathological,
therapeutic and evolutionary profile of this sarcoma.

Material and methods: This is a retrospective study of 24 cases of

dermatofibrosarcomas protuberans diagnosed in the laboratory of anatomopathology of the
university-affiliated hospital of Ibn Sina over a period of seven years (2011-2017). The
diagnosis is based on histological examination and by an immunohistochemical study.

Results:

- The average age of patients is 45.7years (12-67years)

- A male predominance is noted with a sex ratio of 5

- The chest is the preferred location (70.8%), followed by limbs ,head then neck
- The tumor size varies from 0.5 to 30cm

- Tumors are grade I in 80% of cases.

- Treatment is based on surgery

- Evolution is generally favorable, except five cases of high grade sarcomatous
transformation and seven cases of local recurrences.

Discussion: DFS is a rare tumor, representing 0.1 to 1% of malignant cutaneous tumors,
but remains the most frequent cutaneous sarcoma. As in our series, it affects preferentially

men between age of 20 and 50 and predominates at the level of the chest. Extended tumor
excision is the treatment choice. Radiotherapy and/or chemotherapy may be indicated too.

Conclusion: Our epidemiological results show a clear male predominance with a sex
ratio of 5. The other epidemiological parameters are classical and are comparable to the other
literature series. This series is characterized by 5 cases of transformation into high grade
sarcoma.
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Sevment JWOWJ

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 fréres.

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 honneu.
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