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UNIVERSITE MOHAMMED V DE RABAT
Iﬁl" \ FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAIJ

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. El Hassane AHALLAT

1- ENSEIGNANTS-CHEI%(TCHEURS MEDECINS

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Mai et Octobre 1981
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique
Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique
Novembre 1983
Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie
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. BENJELLOUN Halima Cardiologie
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa Neurologie



Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHY AOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha
Pr. MANSOURI Fatima

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAY AHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZ AD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib
Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Pr. EL OUAHABI Abdessamad
Pr. FELLAT Rokaya

Pr. GHAFIR Driss*

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Cardiologie

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

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne



Pr. IDDANE Mohamed Anatomie

Pr. TAGHY Ahmed Chirurgie Générale

Pr. ZOUHDI Mimoun Microbiologie

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine Radiothérapie

Pr. BEN RAIS Nozha Biophysique

Pr. CAOUI Malika Biophysique

Pr. CHRAIBI Abdelmjid Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pr. EL AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique

Pr. EL AOUAD Rajae Immunologie

Pr. EL BARDOUNI Ahmed Traumato-Orthopédie

Pr. EL HASSANI My Rachid Radiologie

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

Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique

Pr. HADRI Larbi* Médecine Interne

Pr. HASSAM Badredine Dermatologie

Pr. IFRINE Lahssan Chirurgie Générale

Pr. JELTHI Ahmed Anatomie Pathologique

Pr. MAHFOUD Mustapha Traumatologie — Orthopédie

Pr. MOUDENE Ahmed* Traumatologie- Orthopédie Inspecteur du SS
Pr. RHRAB Brahim Gynécologie —Obstétrique

Pr. SENOUCI Karima Dermatologie

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed* Urologie

Pr. ABDELHAK M ’barek Chirurgie — Pédiatrique

Pr. BELAIDI Halima Neurologie

Pr. BRAHMI Rida Slimane Gynécologie Obstétrique

Pr. BENTAHILA Abdelali Pédiatrie

Pr. BENY AHIA Mohammed Ali Gynécologie — Obstétrique

Pr. BERRADA Mohamed Saleh Traumatologie — Orthopédie

Pr. CHAMI Ilham Radiologie

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae Ophtalmologie

Pr. EL ABBADI Najia Neurochirurgie

Pr. HANINE Ahmed* Radiologie

Pr. JALIL Abdelouahed Chirurgie Générale

Pr. LAKHDAR Amina Gynécologie Obstétrique

Pr. MOUANE Nezha Pédiatrie

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane Réanimation Médicale

Pr. AMRAOUI Mohamed Chirurgie Générale

Pr. BAIDADA Abdelaziz Gynécologie Obstétrique

Pr. BARGACH Samir Gynécologie Obstétrique

Pr. CHAARI lJilali* Médecine Interne

Pr. DIMOU M’barek* Anesthésie Réanimation — Dir. HMIM
Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine* Anesthésie Réanimation

Pr. EL MESNAOUI Abbes Chirurgie Générale

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila Oto-Rhino-Laryngologie

Pr. HDA Abdelhamid* Cardiologie - Directeur ERSM

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed Urologie
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia Ophtalmologie



Pr
Pr

. SEFIANI Abdelaziz
. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr.
Pr.
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*
MOHAMMADI Mohamed
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

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

AL AMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
CHAOUIR Souad*
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
OUAHABI Hamid*
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

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

AFIFI RAJAA
BENOMAR ALI
BOUGTAB Abdesslam
ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima
LAZRAK Khalid *
BENKIRANE Majid*
KHATOURI ALI*
LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

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

ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

ECHARRAB El Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
ISMAILI Hassane*
MAHMOUDI Abdelkrim*

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doven Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie
Anesthésie-Réanimation



Pr.
Pr.

TACHINANTE Rajae
TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

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

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
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
HSSAIDA Rachid*
LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*
ROUIMI Abdelhadi*

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.

ABABOU Adil

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

Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
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
Neuro-Chirurgie
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. MIKDAME Mohammed*

. MOHSINE Raouf

. NOUINI Yassine

. SABBAH Farid

. SEFTANI Y asser

. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

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.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

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

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*

FILALI ADIB Abdelhai

HAJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
NAITLHO Abdelhamid*

. QUIJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

. RAISS Mohamed

. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
. RHOU Hakima

. SIAH Samir *

. THIMOU Amal

. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

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

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

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie

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
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
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



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. KHABOUZE Samira

Pr. KHARMAZ Mohamed

Pr. LEZREK Mohammed*

Pr. MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdelbarre*

Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TIJAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALAOUI Ahmed Essaid
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAZOUZI Abdellah

Pr. AZIZ Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENHALIMA Hanane

Pr. BENY ASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. EL HAMZAOQOUI Sakina*

Pr. HAJJI Leila
Pr. HESSISSEN Leila

Pr. IDAL Mohamed*

Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIAMANE 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*

Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale

Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Cardiologie
Ophtalmologie
Ophtalmologie
Biophysique
Microbiologie
Cardiologie
Pédiatrie
Radiologie
Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

(mise en disponibilité)

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie
Hématologie
O.R.L
Biophysique



. BOUHAFS Mohamed El Amine
. BOULAHY A Abdellatif*

. CHENGUETI ANSARI Anas
. DOGHMI Nawal

. ESSAMRI Wafaa

. FELLAT Ibtissam

. FAROUDY Mamoun

. GHADOUANE Mohammed*
. HARMOUCHE Hicham

. HANAFI Sidi Mohamed*

. IDRISS LAHLOU Amine*

. JROUNDI Laila

. KARMOUNI Tariq

. KILI Amina

. KISRA Hassan

. KISRA Mounir

. LAATIRIS Abdelkader*

. LMIMOUNI Badreddine*

. MANSOURI Hamid*

. OUANASS Abderrazzak

. SAFI Soumaya*

. SEKKAT Fatima Zahra

. SOUALHI Mouna

. TELLAL Saida*

. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

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

ABIDI Khalid
ACHACHI Leila
ACHOUR Abdessamad*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAIJII Larbi*
AMMAR Haddou*
AOUFI Sarra

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

EL MOUSSAQUI Rachid
EL OMARI Fatima
GANA Rachid

GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*
ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

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
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie
Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Neuro chirurgie
Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie



Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAQUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MOUTAJ Redouane *

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*

Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN
Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My E1 Hassan*
Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*

Pr. AIT BENHADDOU EI hachmia

Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMAHZOUNE Brahim*
Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. AZENDOUR Hicham*
Pr. BELY AMANI Lahcen*
Pr. BIIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

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

Radiothérapie
Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Parasitologie

Meédecine préventive santé publique et hygiene

Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie

Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne

Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie

Neuro-chirurgie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Rhumatologie
Neuro-chirurgie

Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Anatomie

Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique
Chirurgie vasculaire périphérique



. DOGHMI Kamal*

. EL MALKI Hadj Omar

. EL OUENNASS Mostapha*
. ENNIBI Khalid*

. FATHI Khalid

. HASSIKOU Hasna *

. KABBAJ Nawal

. KABIRI Meryem

. KARBOUBI Lamya

. L’KASSIMI Hachemi*

. LAMSAOQOURI Jamal*

. MARMADE Lahcen

. MESKINI Toufik

. MESSAOUDI Nezha *

. MSSROURI Rahal

. NASSAR Ittimade

. OUKERRALJ Latifa

. RHORFI Ismail Abderrahmani *
. ZOUHAIR Said*

PROFESSEURS AGREGES :

Octobre 2010

Pr.
Pr.
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Le dermato fibrosarcome de darier et ferrand

Initialement décrit par Darier et Ferrand en 1924 sous le nom de
dermatofibrosarcome <« progressif et récidivant » ou dermatofibrosarcome

protubérans (DFSP), le dermatofibrosarcome de Darier et

Ferrand (DFS) est une tumeur mésenchymateuse du tissu cutané a

malignité

Intermédiaire bien que la transformation sarcomateuse franchement
maligne avec métastase reste une complication des formes négligées ou

récidivantes.

C'est une tumeur rare, représentant 0,1% des tumeurs cutanées malignes.
Elle se caractérise par une évolution lente, une extension locale, des métastases

exceptionnelles avec une forte tendance a la récidive.

Son diagnostic est évoqué sur I’aspect clinique et confirmé par 1’étude
anatomopathologique. En fait, Le diagnostic histologique est principalement
morphologique. Cependant, il est parfois difficile de distinguer histologiquement
les DFS des autres tumeurs a cellules fusiformes. Mais actuellement, I’utilisation
des techniques d’immunohistochimie et particulierement 1’anticorps anti-CD34,
dans les cas douteux, a contribué a I’élimination des autres diagnostics

différentiels.

Des études cytogénétiques et moléculaires ont abouti a I’identification des
anomalies chromosomiques spécifiques et des remaniements géniques. La
caractérisation moléculaire des DFS a des conséquences diagnostiques et,

surtout, thérapeutiques.

Le traitement préférentiel du DFS est chirurgical. Le protocole chirurgical

traditionnel prévoit une exérese large de 3 a Scm des bords visibles ou palpables



Le dermato fibrosarcome de darier et ferrand

de la lésion, et ’ablation en profondeur d’une barrieére anatomique saine. Ceci
entraine la destruction de tissu sain particulierement utile pour la reconstruction.
Ce type d’intervention, bien que destructeur, n’empéche pas les récidives. La
technique de Mohs est une alternative qui permet d’enlever complétement la

tumeur avec le moins de sacrifice de tissu sain environnant.

Notre travail s’intéresse aux caractéristiques épidémiologiques, cliniques,
paracliniques, histologiques, thérapeutiques, évolutives et pronostiques du DFS,
a travers une étude rétrospective portant sur 15 cas répertoriés a I’'Institut

National d’Oncologie I .N .O sur une période de 6 ans (2006 — 2012).
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Le dermato fibrosarcome de darier et ferrand

I. Définition :

Selon Degos [1], « c’est 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. Elle ne comporte
qu’exceptionnellement, et a un stade trés tardif, une transformation

sarcomateuse franchement maligne métastasiante ».
II. Historique :

En 1890, Taylor RW faisait la premicere description clinique d’une
tumeur dermique de 1’épaule gauche d’un patient de 43 ans. La tumeur a été

opérée a 4 reprises suite a des récidives locales.

En 1924, le francais Darier, et en 1925, Hoffman, utilisent pour la
premiere fois le terme de dermatofibrosarcome protubérans. La tumeur est
décrite comme une plaque ferme et fibreuse, évoluant lentement sur plusieurs
années vers de multiples nodules. L’agressivité de la tumeur est dite locale et

ses meétastases sont extrémement rares.

En 1962, la premicre grande série de 115 cas (provenant de 1’armée
américaine) est rapportée par Taylor, H.B. avec des données démographiques et

la description détaillée clinique et histologique de la tumeur [2].

En 1985 la forme atrophique du dermatofibrosarcome a été rapportée pour

la premiere fois par Lambert [3].

En 1990 Romani et collaborateurs furent les premiers a détecter

I’expression de I’antigene CD34 dans 4 des 5 DFSP de leurs études [4].
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En 1995, Domminguez et collaborateurs confirme 1’origine fibroblastique

et/ou myofibroblastique du DFSP sur une étude de 38 cas [5]
III. Epidémiologie :
1. Fréquence :

C’est une tumeur rare. D’apres la littérature [6] [7], elle représente :

o 0,1% des tumeurs cutanées malignes.
e 1 a6% des sarcomes cutanés.

e [L’incidence mondiale est estimée entre 0,8 et 5 cas par million par an.

2. Age:

Le dermatofibrosarcome touche préférentiellement les adultes jeunes entre
20 et 50 ans. Quoique dans la littérature la fourchette d’age peut aller de la
naissance a 80 ans, Cependant, le DFS est rare chez I’enfant et la forme
congénitale est exceptionnelle, environ 170 cas pédiatriques ont €té publiés dont

une trentaine a début congénital [8-9].
3. Sexe:
Le DFS intéresse les deux sexes avec une prédominance masculine [10].

e 57 % d’homme dans une série de 902 cas étudiés par Rutgers [11],

e 55 % d’hommes dans une analyse rétrospective de 81 cas sur dix ans

(1983-1993) de joucdar [12],

En revanche, il existe une nette prédominance féminine dans les formes

congénitales [13].
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4. Localisation :

Le DFS peut toucher n’importe quelle partie du corps, mais il existe une
nette prédominance au niveau du tronc, ce qui représente 50 a 60% des

localisations [2, 14,15, 16, 17,18].

Les membres sont atteints dans 20% a 30% des cas, la téte et le cou dans

10 a 15% des cas et le cuir chevelu dans 5% des cas [2, 16, 17,19].
La localisation au niveau des extrémités des membres est trés rare chez
L’adulte mais plus fréquente chez I’enfant [2, 15, 20,17].
Certaines localisations sont exceptionnelles :

e Seculement 23 cas de DFS vulvaires ont été rapportés dans la littérature
[21 ,22].

e Un DFS au niveau de la Iévre supérieure a été décrit [23].

e Un cas au niveau de la cavité buccale a été publié [24].

e Un seul cas de DFS du jéjunum [25] est décrit dans la littérature.

5. Race:

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

séries ce facteur n’est souvent pas rapporté.

Pour ce qui est de 1’origine des patients, les données sont contradictoires :
Taylor [2] dénombre une majorité de patients blancs au sein d’une population
de militaires américains, alors que, dans une étude rétrospective multicentrique
américaine [60], les patients noirs sont quasiment deux fois plus concernés que

les blancs .



Le dermato fibrosarcome de darier et ferrand

6. Facteurs favorisants /Pathologies associées :

I n'y a pas de facteur favorisant génétique. Le seul facteur
environnemental relevé dans différentes études est I’existence d’une notion de
traumatisme (10 a 20%) ou de cicatrice précédant ’apparition de la tumeur

(vaccination, chirurgie, plaie).
Dans la littérature, seulement deux cas familiaux ont été décrits.

# Le premier est celui d’un pere et son fils agés respectivement de 44 ans

et 21 ans ou I’analyse génétique tumorale n’a pas été réalisée [26].

# Le second est celui d’un patient agé de 40 ans et son frére ainé.
L’analyse cytogénétique de la tumeur n’a pas montré d’anomalies différentes de

celles rencontrées lors des cas sporadiques [27].

La notion de traumatisme antérieur est retrouvée dans 10 a 20% des cas
[10]. Le délai entre le traumatisme et 1’apparition de la 1ésion peut varier de 2
mois a 20 ans, Ce retard est expliqué par I'évolution lente de la Iésion et

l'absence de signes fonctionnels et de troubles généraux.

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 [28].

Coetzee, en 1964, décrit pour la premicre fois la survenue d’un DFS sur
une cicatrice de vaccination [29]. Six cas de DFS se développant dans les sites

d'immunisations antérieures ont €t¢ rapportés dans la littérature [2 ,29-30].

D’autre cas de DFS sont survenus aprés une briilure, sur une cicatrice

chirurgicale, aprés une radiothérapie ou encore apres une exposition prolongée a

8
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I’arsenic [2,31, 17, 19, 32,33-34].Et enfin la grossesse, Il a ét€ noté qu'au cours
de la grossesse, le DFS présente une extension rapide ce qui suggere la présence

de stimuli endocrines [35 -36].

IV. DESCRIPTION CLINIQUE :
1. Aspect clinique :

Le DFS peut cliniquement prendre plusieurs aspects, ce qui rend le
diagnostic clinique difficile, d’ou I’intérét de 1’étude anatomopathologique et

immunohistochimique.

Il s’agit d’une tumeur unique, apparaissant surtout au niveau du tronc et
des ceintures, de développement lent (parfois plus de 40 ans), inquiétant peu les
patients, ce qui est souvent source de retard diagnostique et thérapeutique

pouvant se chiffrer en années.

La forme classiquement décrite, protubérante, correspond a un stade
avancé de la tumeur. C’est une masse ferme, multinodulaire (figure 1), fixée a la
peau en regard mais mobile par rapport aux plans sous-jacents. La tumeur n’est
pas douloureuse, sauf en cas d’ulcération. Sa coloration est variable (couleur

chaire, bleutée ou télangiectiasique).

Souvent les patients consultent suite a une croissance soudaine de la
tumeur. Elle peut atteindre de trés grandes tailles. Méme dans ces cas, 1’état

général du patient peut étre bien conserve.

La taille de la tumeur est variable, entre de 0,5 a 12cm. Sur une série de

134 cas, Bowne et al. [37] ont observé la distribution suivante :

<5cm 5-10 cm Plus de 10 cm

84 % 13% 3%




Le dermato fibrosarcome de darier et ferrand

Dans 43% des cas, cette forme multi nodulaire peut se développer, apres
un délai de latence variable de quelques mois a plusieurs années (en moyenne
7,6 ans), a partir d’une lésion plane, qualifiée de « non protubérante » par Martin
et al. [38]. Ces auteurs ont relevé quatre catégories cliniques de
dermatofibrosarcome non protubérants a 1’occasion d’une étude frangaise

rétrospective multicentrique portant sur 143 cas confirmés par I’histologie :

e plaque sclérodermiforme: plaque blanche a brune, éventuellement couleur
chaire, dure, plate voire invaginée. Diagnostics différentiels : une cicatrice,
une lésion de sclérodermie, ou un carcinome basocellulaire superficiel.

e plaque atrophique : plaque blanche a brune, éventuellement couleur chaire,
souple, plate voire invaginée. Diagnostic différentiel : dermite atrophique
(Figure 2).

e plaque angiomateuse : plaque rougeatre ou bleutée, dure ou souple, plate
voire invaginée. Diagnostics différentiels : angiome, hématome, tache de
naissance (Figure 3).

e autres : micronodules coalescentes en plaque non protubérante. Diagnostic

différentiel : lipoatrophie.

Le caractére asymptomatique et non spécifique de la tumeur est la
cause d’un retard significatif du diagnostic, et on peut se retrouver lors de la
premicre consultation devant une tumeur volumineuse, ulcérée ou hémorragique

avec possibilité¢ de présence d’adénopathies satellites et métastases.
2. Particularités cliniques du DFS de I’enfant :

Le DFS représente 5 a 6% des tumeurs des tissus mous de 1’enfant [20].

Son incidence est probablement sous-estimée, car certaines tumeurs

10
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diagnostiquées chez l'adulte jeune ont pu débuter plusieurs années auparavant

[39].

De la revue de la littérature, il ressort que le DFS de I'enfant se présente le
plus souvent sous forme d'une plaque non douloureuse, parfois atrophique, dont
la couleur va de celle de la peau normale au rouge violacé [39]. Ce n'est que
secondairement qu'apparaissent des nodules dont la juxtaposition conduit a la
sémiologie classique observée chez l'adulte avec un aspect de plaque lobulée,
mobile sur le plan profond, de consistance dure, un peu ¢€lastique, recouverte

d'une peau lisse et tendue [39].

Figure 1 [17] : DFS multinodulaire

11
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Figure3 [38]: DFS prenant ’aspect d’une plaque angiomateuse

12
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V. Bilan paraclinique :

Les examens d’imagerie médicale ne sont d’aucune aide diagnostic. Ils
rentrent dans le cadre de bilans d’extension, sauf I’'IRM qui reste intéressant
dans le cadre de récidive, pour faire la différence entre les processus

inflammatoire et tumorale.
1. L’aspect radiologique de la tumeur :

Selon la localisation, des radiographies standards, une échographie, une
tomodensitométriec (TDM) ou bien une imagerie par résonance magnétique
(IRM) permettront d’avoir des renseignements sur I’extension en profondeur de

la tumeur.

La TDM garde sa supériorité par rapport a ’IRM pour I’analyse des
structures osseuses et cartilagineuses. L’aspect scanographie de la tumeur est
celui d’'une masse des parties molles de densité tissulaire sans spécificité
particuliere [40]. L’injection de produit de contraste montre un rehaussement
tissulaire hétérogene de la l€sion, en rapport avec la vascularisation tumorale
[40].Ses limites résident dans la mauvaise délimitation tumorale et les artéfacts

de densité a I’interface os-tissus mou.

L’IRM délimite avec précision le contingent tumoral dans les tissus mous.
Toutes les études ont montré la supériorit¢ de 'IRM sur la tomodensitométrie
dans la mise en évidence et I’extension de la tumeur, 'IRM va permettre
d’étudier :

e La localisation de la Iésion.
e La situation par rapport a I’aponévrose.

e La mesure précise de la tumeur dans les trois plans de 1’espace.

13



Le dermato fibrosarcome de darier et ferrand

e [’extension locorégionale, notamment avec les structures vasculo-

nerveuscs.

La tumeur se présente en IRM d’une maniere peu spécifique, elle apparait
hypointense par rapport a la graisse sous cutanée sur les séquences T1, iso ou

hyperintense par rapport a la graisse en séquences T2 [40,41]
2. Bilan d’extension général :

Le site métastatique préférentiel est le poumon [40]. Une radiographie

pulmonaire est donc systématique [17] voire méme une TDM thoracique.

Les autres examens complémentaires seront demandés en fonction des

signes d’appel.
VI. Aspects anatomopathologiques :
1. Les types de prélevements :

En théorie une tumeur peut étre prélevée par aspiration a I’aiguille, drill
biopsie, biopsie chirurgicale partielle ou biopsie exérese.
1.1. Cytoponction :
L’aspiration a [Daiguille 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, mais n’est plus réalisé en pratique.
1.2. Biopsie :

-La microbiopsie, réalisée au trocart, est de plus en plus utilisée car elle
est peu agressive (ne nécessite pas d’incision ) et donne de bons résultats a

condition qu'elle soit réalisée dans le cadre d'une équipe multidisciplinaire et

14
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interprétée avec prudence par un pathologiste expérimenté dans le domaine des

tumeurs des tissus mous.

Méme si le diagnostic de sarcome peut étre affirmé, il est plus difficile de
typer et de grader la tumeur sur ce type de prélévement. La microbiopsie 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 Iésion, dans ce cas I’incision de biopsie doit

prendre en considération la chirurgie seconde et I’abord doit étre direct.
2. L’aspect macroscopique du DFS :

Il s’agit d’une masse protubérante développé au dépens de la peau de
couleur blanc-grisatres avec une taille moyenne de 5 cm [42] d’autres petits
nodules annexes peuvent étre observés, le plus souvent dans des cas de
récidives, Les limites sont imprécises et la tumeur peut atteindre le plan
aponévrotique mais infiltre rarement les muscles ou ’os, sauf lorsqu’elle est
volumineuse ou récurrente [17]. La peau en regard est tendue, amincie, lisse et

parfois ulcérée [2,17].

Parfois, certaines plages tumorales ont un aspect translucide et gélatineux
correspondant en microscopie a une transformation myxoides [43,2]. On peut
¢galement observer des zones hémorragiques ou kystiques mais rarement

nécrotiques [43,2].
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3. L’aspect histologique :
3.1. Forme typique [43,2, 14,16, 17,19, 44, 45, 46, 47,48]:

Reconnu des 1924 comme entit¢é anatomoclinique distincte, le DFS
continuait a étre diagnostiqué par son aspect clinique jusqu’a 1962, lorsque
Taylor et Helwig décrivent pour la premicere fois les caractéristiques

microscopiques de la tumeur.

Cette description histologique a dés lors facilité la différentiation entre le

DFS et les autres tumeurs cutanées a cellules fusiformes.

Il s’agit d’une prolifération cellulaire dermohypodermique, monomorphe,
en nappe dense, séparée de 1I’épiderme par un liseré pale. Ce sont des cellules
fusiformes fibroblastiques, allongées, de taille réguliere, et a cytoplasme
¢osinophile, d’abondance variable. Les cellules présentent un noyau ovalaire, a
chromatine granuleuse dense, sans atypies majeures. L'activité mitotique est
faible a modérée, généralement moins de 5 mitoses par 10 champs a fort

grossissement (CFQG).

Sur le plan architectural, les cellules sont disposées en faisceaux
irréguliers, entrelacés, tourbillonnants, selon un agencement appelé storiforme
par les anglo-saxons rappelant un paillasson ou un tapis tressé. Dans certaines
zones, les cellules semblent irradier d’un centre acellulaire, formé de collageéne,
réalisant un aspect caractéristique en rayons de roue (cartwheel pattern) (Figure

4).

Ces cellules sont incorporées avec une quantité variable de fibres de

collagéne qui sont fines et non polarisables. La cellularité et la richesse en
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collageéne sont variables. Le centre de la tumeur est généralement plus cellulaire

que la périphérie.

Des ¢éléments secondaires tels que les cellules inflammatoires,

histiocytaires ou cellules géantes multinucléées sont rares.

Certaines tumeurs comportement des zones cedémateuses, parfois
myxoides avec de rares foyers d’allure kystique. On peut également observer

des zones hémorragiques mais rarement nécrotiques.

La tumeur émet des coulées néoplasiques dissociant les lobules adipeux
hypodermiques, réalisant un aspect de nid d’abeille. Elle s’étend le long des
cloisons interlobulaires, souvent bien plus loin que ne laisse penser la clinique

ou I’aspect macroscopique.

En surface, la tumeur n’atteint pas I’épiderme. Ce dernier parait normal,

aminci ou parfois ulcéré, mais n’est pas habituellement hyperplasique.

En périphérie, les cellules tumorales émettent des projections irrégulieres
infiltrant le derme et le tissu sous-cutané. Ces extensions peuvent avoir une
apparence trompeuse de collagéne normal, expliquant ainsi la difficulté de
déterminer histologiquement les limites de la tumeur et donc la survenue de

récidives due a des excisions insuffisantes.

En profondeur, la tumeur pénétre dans la graisse sous cutanée, pouvant
envahir I’aponévrose (il s’agit d’une barriere carcinologique), les muscles ou

I’o0s surtout lorsque les 1€sions sont évoluées ou récurrentes.

La vascularisation est normale, volontiers majorée avec un épaississement

hyalin des parois mais il n’existe pas de lacs sanguins.
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L’origine histologique des cellules fusiformes tumorales a longtemps été
sujet a controverses : on discutait des origines histiocytaire, neurectodermique
ou fibroblastique. Actuellement, compte tenu des études en microscopie
¢lectronique, immunohistochimiques et génétiques, les auteurs s’accordent a

dire que I’origine de la tumeur est fibroblastique.
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Figure 4 : Des cellules fusiformes en organisation tourbillonnante storiforme

caractéristique du DFS (coloration hématoxyline-éosine safran).

3.2. Les formes histologiques :

3.2.1. Forme myxoide (figure 5):
Elle représente 10 a 20% des DFS.

Dans cette forme ’aspect des cellules fusiformes en rayon de roue est

moins présent voir absent rendant le diagnostic histologique difficile .La
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vascularisation est importante tandis que la cellularité est modérée faite de

cellules sans anomalies importantes ni mitoses [10].

Le DFSP myxoide est plus fréquent dans les récidives plutot que dans la

tumeur primaire [2 ,16].

Sur le plan histologique cette forme peut étre confondue au liposarcome
[49,50], I’histiocytome fibreux malin [51] ou les neurofibromes diffus [10] mais
le diagnostic est favorisé par la localisation relativement superficielle du DFSP

myxoide et ’absence complete de lipoblastes [10].
3.2.2. Forme pigmentée ou tumeur de Bednar (figure 6) :

Initialement décrite par Bednar, en 1957, cette tumeur est la forme

pigmentée du DFS [52].

Cette tumeur est rare, elle présente 5% des DFS et semble plus fréquente

chez les personnes de race noire [53,52]

Dans cette forme pigmentée, on trouve un aspect histologique semblable a
celui caractéristique des formes classiques du DFS, avec en plus des cellules
dendritiques contenant de la mélanine [54]. La présence de quantité importante
de mélanine au sein des cellules tumorales peut donner a certaines tumeurs une
coloration noiratre. Mais, dans certain cas, la quantit¢ de mélanine est peu

abondante qu’elle ne peut étre appréciée qu’au microscope [17].

L’origine de ces cellules pigmentées reste controversée. Certains auteurs
considerent cette tumeur comme d’origine neuroectodermique [55], tandis que
d’autres rejettent cette théorie et émettent 1’hypothése d’une colonisation

secondaire de la prolifération par les mélanocytes de I’épiderme [56].
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Cette variante semble étre moins agressive que le DFS classique avec un

taux de récidive estimé a 17% dans un délai moyen de 9 ans [57].
3.2.3. Fibroblastome a cellules géantes (FCG) :

En 1989, sur une similitude a la fois clinique et morphologique,
Shmookler, Enzinger et al ont suggéré que le FCG pouvait représenter une

forme juvénile du DFS [58].

Cette théorie a été confirmée par I’identification des mémes anomalies

chromosomiques et moléculaires rencontrées dans les formes classiques du DFS

[59].

La relation entre DFS et FCG prend plusieurs aspects. Des cas de DFS
comportant des zones FCG-likes ont été publiés. Plusieurs observations de FCG
ayant récidivés en DFS ont été rapportées et le cas inverse de DFS récidivants en

FCG a été aussi décrit [60-61].

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

sein d’un abondant stroma myxoide ou hyalinisé [17].

L’¢lément le plus distinctif est la présence d’espaces pseudovasculaires,
bordés de fagon discontinue par des cellules géantes tumorales multinucléées

[58].

Les cellules tumorales infiltrent également 1’hypoderme de part et d’autre

des structures annexielles et des adipocytes [58].

Le DFS et le FCG partagent en outre les mémes caractéristiques

immunohistochimiques et cytogénétiques [58].
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L’évolution est ¢également marquée par des récidives locales dans 40 a

50% des cas. Aucune métastase n’a €té rapportée a ce jour [59,58].
3.2.4. Forme atrophique :

C’est Lambert qui, en 1985, décrit pour la premiere fois la forme

atrophique du DFS [62].

La tumeur en général plus petite, 2 a 6 cm, ces 1ésions sont observées dans
la partie supérieure du tronc, soit dans les régions sus et sous claviculaires et les

¢paules sur une population plutot féminine.

Sur le plan histologique cette forme se définie par une atrophie dermique
qui dépasse 50%. En fait, dans une telle lésion 1’épaisseur du milieu de la

tumeur est réduite de plus de 50% de 1’épaisseur du derme qui I’entoure [17].

Elle se caractérise par une prolifération dermohypodermique de cellules

fusiformes, dense, arrangée selon une structure tourbillonnante [25].

Histologiquement, cette forme atrophique du DFS peut étre confondue
avec la forme atrophique de I’histiocytofibrome bénin [17], cependant celui —ci
exprime le facteur XlIIla et la métallothionine mais pas le CD34, alors que le
DFSP atrophique est CD34 positif, facteur XlIla négatif, métallothionine

négative.
3.2.5. Forme avec transformation sarcomateuse (figure 7) :

Cette forme est rare. Elle s’observe surtout lors des récidives et implique
un mauvais pronostic avec augmentation de la fréquence des récidives,
diminution de I’intervalle entre les récidives et un potentiel métastatique accru

[17].
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La forme fibrosarcomateuse du DFS (DFSP-FS) se caractérise par la
présence de zones de grande densité cellulaire agencées en aréte de poisson,

ayant une grande activit¢ mitotique et un pléomorphisme nucléaire [63].

Figure 5 : Forme myxoide du DFS (coloration Hématoxyline-éosine
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Figure 6 : coupe histologique montrant des cellules fusiformes avec un pigment
abondant, caractéristiques de la tumeur de Bednar (coloration Hématoxyline-éosine x

40).

Figure 7 : Aspect histologique du dermatofibrosarcome avec plages de transformation
sarcomateuse : transition nette entre les deux populations cellulaires : cellules
fusiformes avec aspect «storiforme» en haut a droite et plage de fibrosarcome en bas a

gauche
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4. L’aspect immunohistochimique:

Dans certains cas, le diagnostic histologique microscopique n’est pas
suffisant pour poser le diagnostic définitif de dermatofibrosarcome, notamment,
il peut étre tres difficile de le distinguer du dermatofibrome (ou

histiocytofibrome bénin).

L’immunohistochimie contribue a [’élimination des diagnostics

différentiels.

L'utilisation des techniques d’immunohistochimie permet d’identifier les
antigénes caractéristiques des cellules tumorales et contribue donc a
I’¢limination des diagnostics différentiels .Aiba et coll.ont observé que le DFSP
¢tait la seule tumeur fibrohistiocytaire exprimant I’antigéne CD34 dans 4 des

SDFSP de leur étude [64].

L’immuno-marquage au niveau des cellules tumorales fusiformes du
DFSP est le plus souvent intense et linéaire localisé au niveau de la membrane

basale [50 ,65].
4.1. CD34:

Les cellules tumorales du DFSP expriment fortement et de fagcon uniforme
I’antigene CD34 [66] (figure 8).
C’est un glycopéptide transmembranaire de 110 kD de fonction

indéterminée dont le géne se situe sur le chromosome 1 [67].

Il a initialement été identifi¢ sur les cellules souches hématopoiétiques, et
existe également a la surface des cellules endothéliales vasculaires, des cellules

dendritiques interstitielles, dans 10 a 30% des cellules dendritiques du derme
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réticulaire, ainsi que sur les cellules des glandes exocrines et des follicules

pileux.

Le CD34 est un marqueur hautement sensible du dermatofibrosarcome :

92% de marquage positif dans le dermatofibrosarcome [68].

Ce marqueur est donc un excellent facteur immunohistochimique
permettant de distinguer le dermatofibrosarcome de son principal diagnostic
différentiel, le dermatofibrome. En effet ce dernier n’est que faiblement positif

pour le CD34, les cellules marquées étant des cellules non tumorales.

Par Ailleurs, Sato et al. Constatent une diminution de la réactivité aux
anticorps  anti-CD34  dans les transformations sarcomateuses du
dermatofibrosarcome [86]. On peut donc penser qu’une diminution de cette
activit¢ dans les récidives pourrait laisser envisager la transformation

sarcomateuse ultérieure de cette tumeur [70] (figure 9).

4.2. Autres marqueurs :

4.2.1. Facteur XIITIA

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

dans certaines tumeurs [71].

La plus part des études montrent que les cellules tumorales du DFS sont
tres faiblement réactives aux anticorps anti-facteur XIlIla. De plus, il semblerait
que les cellules marquées dans le DFS soient des cellules dendritiques

dermiques [72].
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En revanche, les cellules tumorales de I’histiocytofibrome bénin sont
fortement marquées par ce marqueur, surtout en périphérie de la tumeur [71,

72]. Ce marqueur serait donc utile au diagnostic différentiel
4.2.2. Protéine S-100

Le marquage est négatif dans le dermatofibrosarcome, ce qui constitue un

argument contre une origine neurectodermique de la tumeur.
4.2.3. Actine des muscles lisses :
Le marquage est négatif dans le dermatofibrosarcome.
4.2.4. Desmine :
Le marquage est négatif dans le dermatofibrosarcome.
4.2.5. Vimentine

Le DFS est retrouvé fortement positif, comme d’autres tumeurs a cellules
fusiformes qui ont une différenciation conjonctive [17]. Le marquage avec la

vimentine n’a pas un grand intérét diagnostic [17].

Tableau 1 : différences immunohistochimiques présentées par les formes histologiques

du DFSP.
Vimentine | PS 100 CD34 Actine HHF35 | Desmine

DFSP + + /- + - - -
classique

DFSP + - - - - -
myxoide

Tumeur + + + - - -
de Bednar

DFSP + + /- + - - -
atrophique

FCG + - + /- - - -
DFSP-FS |+ - - - - -
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L’immunohistochimie n’apporte qu’une orientation diagnostique, elle doit

étre considérée dans le contexte anatomoclinique .
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Figure 9 :Immunoréactivité au CD34 forte des zones de dermatofibrosarcome,faible

dans la plage sarcomateuse .(grossissement *50)

5. Etude génétique :

Durant ces derniéres années, les caractéristiques cytogénétiques et
moléculaires du DFS ont été progressivement identifiés. En effet, la détection
d'anomalies génétiques spécifiques peut avoir un treés grand intérét diagnostique

et, plus récemment, thérapeutique.
5.1. Anomalies cytogénétiques :

La cytogénétique et la biologie moléculaire interviennent de plus en plus
dans le diagnostic des sarcomes mous par la détection des anomalies

chromosomiques et la compréhension des mécanismes physiologiques
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responsables du processus tumoral. Ces techniques sont non nécessaires a la

confirmation du diagnostic de DFSP dans la majorité des cas.

Les premiéres analyses cytogénétiques du DFS réalisées en 1990 ont
montré des caryotypes comportant des chromosomes surnuméraires en anneau
[73]. 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 [74] (figure 10).

L’utilisation combinée des techniques de FISH et CGH (hybridation
génomique comparative chromosomique) a permis de déterminer que les
chromosomes surnuméraires en anneau des DFS étaient des dérivés du
chromosome 22 et qu’ils contenaient également une amplification de niveau

modéré des régions chromosomiques 17q22 et 22q10-q13 [75].

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 [76].

L’association systématique de séquences des chromosomes 17 et 22 sur
les chromosomes en anneau des DFS suggérait que ces anneaux pouvaient
correspondre a 1I’équivalent d’une translocation t(17;22). Cette hypothese a été
confortée par la découverte de cas de DFS et de FCG comportant des

translocations t(17;22) et non pas des chromosomes en anneau [77].

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 [78].
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L’anomalie chromosomique principale du DFS, qui est représentée par le
remaniement des chromosomes 17 et 22, est souvent accompagnée d’anomalies

secondaires, les trisomies 8 et 5 étant les plus fréquemment observées [76].
5.2. Anomalies moléculaires :

Le clonage positionnel de ces points de cassure a permis 1’identification
d’un gene anormal résultant de la fusion entre le PDGFB (chaine beta Platelet
Derived Groth Factor) en 22ql13.1 et le COL1A1 (Collagéne type 1A1) en
17921 [112]. Cette fusion est la conséquence de remaniements chromosomiques
le plus souvent a type de chromosomes en anneau et, parfois, surtout chez

I’enfant, de translocations chromosomiques t (17;22) [76].

Le géne PDGFB est I’équivalent de I’oncogeéne c-sis, un des premiers
oncogenes connus, mais il s’agissait de la premiere description d’un
remaniement structural de ce géne dans une tumeur. A ce jour, cette anomalie
reste spécifique des tumeurs de la famille des DFS, le PDGFB n’ayant été décrit
dans aucune autre translocation tumorale. Quant au géne COL1A1, il code pour
le collagéne de type 1Al, protéine la plus abondante exprimée chez les

mammiferes.

Ainsi, il est désormais bien établi que le géne de fusion COL1A1-PDGFB
est une anomalie moléculaire spécifique des tumeurs de la famille du DFS [76].

(Figure 10)

Jusqu’a présent, le géne de fusion COL1A1-PDGFB a été décrit dans 62
cas de DFS et de tumeurs apparentées de 1’adulte et demeure le seul géne de
fusion identifi¢é dans cette tumeur [108]. Dans tous ces cas, la localisation du

point de cassure dans le PDGFB est remarquablement constante, placant 1I’exon
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2 du PDGFB sous le controle du promoteur du COLIAI. En revanche, la
localisation du point de cassure dans le COL1A1 se situe de fagon trés variable
entre les exons 7 et 47, dans la région codant pour 1’hélice a du collagene [76]. 11
n’apparait aucune corrélation entre la localisation du point de cassure dans le
COL1Al par rapport a un exon donné et des parametres cliniques ou

histologiques [78].

A ce jour, quatre cas de DFS présentant des anomalies chromosomiques
qui portaient sur des régions de cassure autres que les régions 17q22 et 22ql3
ont été rapportés [79]. Ces observations soulévent la question de I’existence de
DFS ne contenant pas I’anomalie classique COL1A1-PDGFB mais pouvant étre

caractérisés par d’autres types de remaniements géniques [78].

Le remaniement des génes COL1A1 et PDGFB semble avoir pour effet
I’activation de la voie de signalisation du récepteur au PDGF (Platelet Derived
Groth Factor) d’une maniére autocrine et paracrine grace a I’expression et a la
sécrétion anarchique des formes chimériques COL1A1-PDGFB et de la forme
mature du PDGFB. Les effets cellulaires des isoformes du PDGF sont dus a la
liaison aux récepteurs au PDGF-A et B, deux récepteurs a activité tyrosine-
kinase dont [I’activation déclenche différentes voies de signalisation
intracellulaire [76]. Le réle de COL1A1 dans les DFS semble donc limité a
I’activité de son promoteur qui va controler I’expression du géne chimérique

COL1A1-PDGFB et la sécrétion de PDGFB mature et actif [80].

L’hypotheése selon laquelle la protéine chimérique COL1A1-PDGFB
présenterait en elle-méme une activité mitogénique et serait de ce fait facteur de
croissance indépendant avec un role oncogénique propre de la partie COL1A1

ne peut toutefois pas étre exclue [81].
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La découverte de la fusion des génes COL1A1 et PDGFB est essentielle a

plusieurs niveaux :

e Elle a permis d’affilier génétiquement plusieurs entités tumorales qui
présentent des caractéristiques similaires.

e La recherche de cette fusion peut permettre de confirmer un diagnostic
douteux.

e Enfin, plus récemment, la dérégulation de PDGFB a ouvert la voie vers des

traitements par I’inhibiteur de tyrosine kinase : imatinib mésylate.
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Figure 10 : Analyse chromosomique et moléculaire des DFS.

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
I’adulte.

Les signaux rouges correspondent au gene PDGFB (22q13) et les signaux
verts au géne COLIA1 (17g22). On observe plusieurs signaux fusionnés
(fleches) par cellule, correspondant a plusieurs copies du gene de fusion

COL1A1-PDGFB.
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VII. Diagnostic différentiel :

Le probleme le plus fréquent est de distinguer cette entité tumorale des
autres tumeurs a cellules fusiformes. En général, 1’aspect microscopique de
cellules fusiformes ayant une organisation storiforme permet de guider le
diagnostic. Dans les cas douteux, I’immunohistochimie voire 1’étude

cytogénétique permet de trancher.

L’immunoréactivit¢ a DI’anticorps anti-CD34 est particulierement utile
dans le diagnostic différentiel du DFS des autres lésions fibrohistiocytaires, dans

lesquels I’expression du CD34 est habituellement absente.
1. Phistiocytofibrome bénin ou dermatofibrome :

Le dermatofibrome est formé de cellules polymorphes : fusiformes sans
agencement défini associé¢ a des histiocytes spumeux et des cellules géantes.Le
stroma est fait de collagene biréfringent a la lumiére polarisée .11 représente un
infiltrat  inflammatoire  péri  vasculaire avec dépdt d’hémosidérine
.L’envahissement des tissus est irrégulier et radiaire le long des septats avec

limite nette au niveau de ’hypoderme.

Il se distingue par certains caractéres absents au niveau du DFSP tel :
I’hyperplasie de I’épiderme avec hyperpigmentation, la présence de sclérose, un

marquage par 1’anticorps anti-métallothionine positif.

Rappelons par ailleurs que le DFSP est constitu¢é de collagéne non
biréfringent avec des cellules monomorphes fusiformes d’agencement

storiforme s’insinuant entre les lobules adipeux sans réaction inflammatoire.

L’immunohistochimie peut étre utile pour la distinction entre

I’histiocytofibrome bénin et le DFS. L’histiocytofibrome étant généralement
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négatif aux anticorps anti-CD34 mais positif aux anticorps anti-facteur XIllIa,
contrairement aux cellules du DFS qui expriment le CD34 mais qui sont
habituellement négatives au facteur XlIIla. Cependant ces deux marqueurs
peuvent manquer de spécificité : certains cas d’histiocytofibromes bénins sont
positifs aux CD34 et des foyers facteur XlIlla positifs sont mis en évidence au
niveau de quelques DFS. Inversement, certains histiocytofibromes expriment

faiblement le facteur XIlla, de méme certains DFS pour le CD34 [17, 46,82].

L’immunomarquage par les anticorps anti-CD34 et les anticorps anti-
facteur XIlla garde son apport précieux dans le diagnostic différentiel de ces

deux l€sions malgré la possibilité de chevauchement d’expression [17].

2. Les tumeurs nerveuses bénignes: schwannomes ou

neurofibrome :

Le fibrome myxoide du DFSP est a différencier du neurofibrome .Le
neurofibrome est fait de cellules a disposition uniforme en faisceaux et non
storiforme avec des caracteres cellulaires de différentiation nerveuses. Il est

positif pour la protéine S100.

Le schwannome se distingue par une hyalinisation des parois vasculaires

et une prolifération cellulaire moins dense.
3. Les tumeurs des muscles lisses : Iéiomyomes et Iéiomyosarcomes:

C’est une prolifération de cellules fusiformes fasciculées contenant des
myofibrilles positives pour I’immunomarquage par la desmine et 1’actine muscle

lisse.
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4. L’histiocytofibrome malin :

Il se caractérise par la présence de cellules géantes multinuclées, de
cellules inflammatoires, d’atypies nucléaire marquées, d’activité mitotique

¢levée et de nécrose.

Par ailleurs, L’histiocytofibrome malin différe du DFS par sa localisation

musculaire profonde et sa croissance rapide.
5. Fibrosarcome :

En raison de leur pronostic trés différent, il est important de distinguer le

DFS du fibrosarcome vrai.

Il est composé de cellules hautement pléomorphes disposées en arete de

poisson.

L'immunohistochimie montre une positivit¢é avec l'anti-vimentine mais

I’immunomarquage avec I’anticorps anti-CD34 est négatif.

6. la fascéite nodulaire ou fibromatose sous cutanée

pseudosarcomateuse :

C’est une prolifération myofibroblastique avec fibroblastes plus ou moins
différenciés dans un stroma conjonctif mature et richement vascularisé¢ de
situation profonde sous cutanée ou aponévrotique. Elle est fréquente sur les

membres des adolescents.
7. Les liposarcomes myxoides :

Il est parfois difficile a distinguer de la forme myxoide du DFS. Il se
caractérise par la présence de lipoblastes, la négativité au marquage par le CD34

et principalement par le développement profond au sein du tissu mou.
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Tableau 2 : Résultats immunohistochimiques du DFSP et des autres tumeurs dermiques

a cellules fusiformes.

Facteurs | Protéine AT . : :
CD34 XTlIa 3-100 mpscle Desmine | Vimentine
lisse

DEFS + - - - _ +
Histiocytofibrome | - + - + - +

malin

Fasceite nodulaire | - - - + - -
Tumeurs + /- - + - - -
nerveuses

Fibrosarcome - - - + - +
Histiocytome +/- - - - + /- +

fibreux malin
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VIII. TRAITEMENT :
1. But:

Le traitement du DFSP doit étre d’abord carcinologique sans tenir compte
ni de Desthétique ni des possibilités de réparation locale .Ensuite, il sera
réparateur de la perte de substance Mais il est préférable que I’exérese

chirurgicale carcinologique soit faite au méme temps que le geste réparateur. .
2. Moyens :

En matiére du traitement, La chirurgie tient un role majeur dans le

traitement curatif du DFS. Elle doit répondre a deux impératifs :

o [’exérese large et compléte de la tumeur, seul garant de 1’absence de

récidive de tumeurs.

e La réparation de la perte de substance.

2.1. la chirurgie :

2.1.1. La chirurgie classique :

La chirurgie conventionnelle consiste en une exérese large et profonde

afin de réduire le risque de récidive.

En 1903, Johnson recommande une marge d’exérése d’environ 2.5 cm

[83].

En 1962, Mc Peak juge qu’une marge d’exérése d’au moins 3 cm a partir
des limites macroscopiques du DFS avec ablation du fascia sous-jacent semble

nécessaire [31].
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Roses [84] montre sur une série de 48 patients que le taux de récidives
passe de 45% si la marge de sécurité au cours de I’exérese était inferieur a 2cm,
a 20% si elle dépassait 3 cm ,et constate un taux de récidives important chez les

patients n’ayant pas bénéfici¢ de I’excision du fascia sous-jacent .

Vendroux parle d’une marge de sécurit¢ de 5 cm en superficie avec
sacrifice d’une barriere anatomique saine en profondeur. Ce plan est
habituellement I’aponévrose musculaire ou le muscle. 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 [85].

Pour certaines localisations, tel que le visage, 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.

Ainsi, lorsqu’il y a récidive, la marge d’exérese doit étre majorée .En effet
une premiere exérese insuffisante rend plus difficile la guérison par les gestes
ultérieurs du fait de la rupture des barrieres anatomiques faisant le lit des

disséminations tumorales.

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 [33]. Ainsi I’efficacité du traitement primaire est primordiale et

reste le principal facteur de pronostic.
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En conclusion, le protocole chirurgical traditionnel prévoit une exérese
large de 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 [87].

Figure 11 : piece de résection de DFS récidivant de la face antérieure du thorax passant

a plus de 5 cm de la tumeur
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Figure 12 : Marge d’exérese d’un DFS de la face antérieure du thorax passant a 5 cm

des bords macroscopique de la tumeur.
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2.1.2. Technique de Mobhs :

Cette technique a été rapportée par le Dr Fréderic MOHS, en 1933. Il I’a
Initialement utilisé pour le traitement des carcinomes cutanés. C’est la méthode

de référence pour les DFS de la face.

Le tissu tumoral est excis¢ dans sa totalité. La piece est orientée
anatomiquement puis cartographiée. Elle est divisée en différents segments plus
petits, qui sont a leur tour sectionnés aprés congélation, avec marquage au

colorant des angles de chaque segment.

En profondeur, les coupes sont effectuées horizontalement, et en

périphérie, tangentiellement aux bords.

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.

Des recoupes seront répétées jusqu’a obtention des berges saines. Les
pieces seront ensuite envoyées au laboratoire d’anatomopathologie pour un

examen final.

La technique de Mohs est une alternative qui permet d’enlever

complétement la tumeur avec le moins de sacrifice de tissu sain environnant.

La chirurgie micrographique de Mohs combinée aux techniques
d’immunohistochimie augmenterait la mise en évidence du tissu tumoral ainsi
que de la marge d’exéreése, mais diminuent le risque de récidive. Ce dernier est

estimé de moins de 2%.

Malheureusement cette méthode n’est pas la méthode de référence, on

reproche a cette technique plusieurs points :
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e exérese fragmenté et non pas en monobloc.

e Un temps long.

e Un cout opératoire élevé

e Nécessité d’un anatomopathologiste entrainé qui doit se rendre
disponible pour I’examen extemporang.

2.1.3. Curage ganglionnaire :

La dissémination pour le DFSP se fait plus par voie hématogeéne que par
extension lymphatique [88] .Les métastases lymphatiques sont rares, [11].De
plus les quelques curages ganglionnaires effectués a titre préventif ne retrouvent
pas d’envahissement tumoral .De ce fait, le curage ganglionnaire systématique

n’a aucun intérét [2, 89,90].
2.1.4. Moyens de reconstruction :

La reconstruction fait appel a tout I’arsenal technique et a tous les
procédés de chirurgie plastique .La perte de substance engendrée peut ,dans de
rares cas ,étre fermée par suture cutanée simple pour des 1ésions moins de 3 cm
de diametre ,et dans les zones anatomiques complaisants : la paroi abdominale
,les fesses et les cuisses .C’est la technique la plus simple et la plus satisfaisante
sur le plan esthétique .Lorsque la laxité cutanée ne le permet pas ,la couverture
est faite par la cicatrisation dirigée ,greffes de peau, lambeaux de voisinage ou

lambeaux libres .

° La 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 laxe, abdominale ou chez I’obése.
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° La cicatrisation dirigée :

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

cm de diameétre et celles qui siegent dans des zones non fonctionnelles.

° 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. Elle est le plus

souvent réalisée immédiatement apres I’exérese ou en différe.

La greffe constitue un moyen de réparation le plus simple et permet la
meilleure surveillance post opératoire pour la détection précoce d’une récidive
.Mais parfois une simple greffe n’est pas suffisante ,soit pour des raisons
techniques : ¢léments nobles a couvrir ou une articulation ,soit pour des raisons
esthétiques :au niveau de la face ,cette greffe ne permet que rarement une
reconstruction esthétiquement acceptable lorsque [’exérése s’étend en
profondeur ,ou par visibilité des fibres musculaires par transparence lors du
sacrifice de I’aponévrose. On distingue différents types de greffes selon leurs

épaisseurs, a savoir :

-greffe de peau mince : emporte I’épiderme jusqu’au niveau des papilles
dermiques. La zone donneuse cicatrise spontanément par épidémisation insulaire
spontanée en 8§ jours a partir des crétes de la basale laissées en place.une légere
dyschromie peut persister sur la zone donneuse .Les zones de prélevement sont

les membres surtout les cuisses et les fesses, le thorax, I’abdomen ou le dos.
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-greffe de peau semi-épaisse : Elle emporte 1’épiderme et une partie plus
ou moins profonde du derme .Elle respecte certains annexes épithéliales .La
zone donneuse cicatrise par épidémisation insulaire spontanée a partir des
annexes ¢pidémiques en 15 a 21 jours .Les zones de prélévement sont
habituellement les membres surtout les cuisses et les fesses mais peuvent étre

aussi le thorax, I’abdomen, le dos et le cuir chevelu.

-greffe de peau totale : Elle emporte toute 1’épaisseur de la peau, épiderme
et derme avec ses annexes pilo-sébacées .La zone donneuse incapable

d’épidémisation insulaire doit étre suturé.
o Lambeaux :

Un lambeau cutané est un fragment de peau et de tissu sous cellulaire
conservant une vascularisation autonome passant par un pédicule avec lequel il

reste en relation par la profondeur.

Selon la nature de la structure tissulaire transférée, on distingue les
lambeaux ne contenant pas de structure cutanée et ceux possédant une palette
cutanée, ces derniers sont les plus utilisés : lambeau cutané, musculo-cutané .Les
lambeaux musculo-cutanés peuvent étre levés a partir du thorax, de I’abdomen
ou de la partie proximale des membres .ils peuvent étre plus longs que les
lambeaux cutanés car les pédicules vasculaires des muscles sont plus longs et

plus gros.
2.2. la radiothérapie :

Peu d’études concernant I’apport de la radiothérapie dans le traitement du
DFS ont été publiées. Plusieurs auteurs rapportent que la radiothérapie n'est pas

une modalité thérapeutique efficace pour le DFS [2, 14, 15,16 ,31].
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D’autres affirment le réle de la radiothérapie dans le contrdle local de la

tumeur [91,92].

Selon une étude 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%) [93]. Ainsi
I’association chirurgie radiothérapie semble présenter une efficacité sur la

prévention des récidives.

Cependant, la radiothérapie peut étre un complément a la chirurgie dans

certains cas [94, 95]:

e Récidives multiples.
e Tumeur de trés grande taille

e Localisations empéchant une chirurgie large

Quant a la radiothérapie exclusive, elle peut étre tentée dans les tumeurs
inextirpables, en cas de patients inopérables ou refusant tout traitement

chirurgical [96].

Le tableau ci-apres reprend les séries les plus importantes rapportant des

cas de traitement par radiothérapie

46



Le dermato fibrosarcome de darier et ferrand

Tableau 3 : Résultats du traitement du dermatofibrosarcome par radiothérapie

Récidive g \ Récidive
\ Récidive apres \
. Nombre apres . . apres
auteurs Années S chirurgie et o
de cas chirurgie . radiothérap
radiothérapie :
seule ie
Mc 1961 10 0/8 suivi 2-6 | 0/1 perdu de vue | 0/1 suivi 20
GREGOR ans ans
OEHLER 1988 19 0/4 suivi 2-17 | 4/19 suivi 3-29
ans ans
(résection (résection
compléte) complete
Mraks(52) | 1989 10 0/9 suivi 1-8 ans | 0/1
SUIT(101) | 1996 15 3/15 (12 cas de | 0/3 suivi 9
marges ans
positives)
HAAS(100) | 1997 38 7/21 suivi 1-|3/17 suivi 1-22

22 ans

ans

Les doses sont de I’ordre de 50 grays (Gy) répartis en 2 a 2.5 Gy par

fraction, 5 jours par semaine [97].

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 [17].
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2.3. Traitement médical :

2.3.1. La chimiothérapie :

Il n’y a pas d’indication a I’utilisation de la chimiothérapie en premicre
intention [17]. Beaucoup d'auteurs pensent que cette méthode thérapeutique
devrait étre réservée pour le DFS métastatique [2, 98,99]. Cependant, la
chimiothérapie n'a pas montré une amélioration significative sur la morbidité ou
la mortalit¢ [100, 31,101]. Il apparait que le role de chimiothérapie dans le
traitement du DFS métastatique reste en grande partie non évalué et non défini

[102].

2.3.2. Thérapeutiques ciblés: IMATINIB MESYLATE:
GLIVEC® : Un traitement médical curatif d’avenir ?

Il s’agit d’un traitement ciblé de la cellule tumorale issu des recherches
sur les anomalies cytogénétiques impliquant les protéines kinases, comme c’est

le cas dans le dermatofibrosarcome.

Récemment, une étude a évalué la réponse clinique a I’imatinib de 10
patients présentant un DFS avancé ou métastatique [139]. Les 8 patients ayant
un DFS avancé présentant une translocation t(17;22) ont répondu de fagon
positive a I’imatinib. Un des patients avec DFS métastatique présentant un
remaniement du PDGFB a répondu de fagon partielle a 1’imatinib mais la

maladie a progressé apres 7 mois de thérapie.

L’autre patient avait un DFS métastatique sans translocation t(17;22) et

I’1tmatinib n’a eu aucun effet.

Si I'intérét de 1’imatinib mésylate dans les formes métastatiques du DFS

n’est pas discutable en I’absence d’alternative thérapeutique, le bénéfice de son
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utilisation dans les formes localisées reste a démontrer en raison des effets

secondaires du traitement [108].

La dose la plus communément utilisée est de 400 mg/ 24h, plusieurs

auteurs utilisent la dose doublée [133-137].
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3. indications :

3.1. Localisation au niveau de la téte et du cou :

Lorsque le DFSP si¢ge au niveau de la face, il devient impossible de
respecter une marge de sécurité de 5 cm. ’exérése chirurgicale est alors en
fonction des notions de territoires anatomiques et fonctionnels, et d’unités
esthétiques .L’exérése d’une barriére anatomique saine en profondeur ne peut

étre transgresse.

Rappelons que le principal facteur prévenant la récidive du DFSP est la
marge d’exéreése, une excision initiale incompléte peut aboutir a une récidive

localement invasive, incontrolable et potentiellement fatale

Aux états unis, la technique de Mohs est le traitement de référence .Elle
est particulierement efficace au niveau de la téte et du cou permettant la
conservation d’un maximum de tissu sain tout en assurant un controle
carcinologique précis de la tumeur .La perte de substance est moindre et la

reconstruction est plus aisée.

David et coll. [103] proposent, pour cette localisation du DFSP,
I’utilisation de la technique de Mohs. La reconstruction peut se faire par suture

simple, greffe de peau semi €paisse ou de peau totale ou de lambeaux.
3.2. Localisation scapulaire et thoracique [104,105] :

La marge d’exérése large est respectée mais I’exérése suture n’est pas

possible dans la majorité des cas.

Barbant et et coll [104] utilisent le lambeau musculo —cutané du grand
dorsal pédiculé dans la couverture des pertes de substance thoraciques et

scapulaires .En effet ,la reconstruction par le lambeau du muscle grand dorsal est
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une technique simple .Elle permet une couverture de la clavicule dépériostée ou
d’une perte tissulaire importante ,et un résultat esthétique correct spécialement
chez la femme .le lambeau musculaire est deperiostée avec nécessité d’une

couche tissulaire musculaire . Le lambeau du grand pectoral est aussi indiqué
[104].
3.3. Localisation au niveau des seins [106, 107,108] :
Le traitement du DFSP du sein chez la femme ne doit pas consister
uniquement en une exérése large mais aussi a la prévention de [’aspect

esthétique du sein .La mammoplastie de réduction incluant la marge d’exérese

et adapté a la localisation du DFSP du sein semble efficace.
3.4. Localisation abdominale [109] :

La marge d’exérése a 5 cm avec sacrifice d’une barricre saine est

maintenue.

La réalisation d’un lambeau de couverture est nécessaire pour traiter avec

succes des pertes de substances.

Lorsque la perte de substance intéresse une partie localisée de la paroi

abdominale, les lambeaux locorégionaux sont le plus souvent utilisés :

e des lambeaux issus de la cuisse : lambeau du tenseur du fascia latae,
lambeau musculo-cutané du rectus femoris .
e des lambeaux issu de la région abdominale : le lambeau du grand droit a

pédicule épigastrique inferieur.

Lorsque la reconstruction concerne la quasi-totalit¢ de la région

abdominale antérieure, la réparation fait appel aux lambeaux libres.
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e Le tenseur du fascia lata
e le lambeau musculo cutané du grand dorsal est préféré du fait de
I’importance de 1’étendu de la perte de substance qu’il peut combler, de

sa fiabilit¢ microchirurgicale, de la composante muscle peau.

Enfin la solidarité de la paroi est assurée par la mise en place d’une plaque
synthétique non résorbable car le muscle grand dorsal ne présente aucune

composante aponévrotique.
3.5. 3-5 Localisation au niveau des extrémités [110] :

La marge d’exérese large a 5 cm est difficile a respecter, la technique de

Mohs est de choix.

La reconstruction du DFSP apres exérése au niveau des membres se fait

soit par suture simple ou par greffe de peau semi épaisse le plus souvent.
3.6. 3-6 les métastases :

La résection de la métastase pour des métastases pulmonaires (résection,
lobectomie ou pulmonectomie) parait augmenter la moyenne de survie [17,111].
La radiothérapie et la chimiothérapie seules ne semblent avoir aucun effet sur la

survie.
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IX. évolution :

1. 1-Surveillance :

La plupart des récidives surviennent les trois premicres années. Toutefois,

des cas de récidive tardive ont été rapportés [122, 123, 17].

Par conséquent, le patient doit étre revu tous les trois mois puis tous les
six mois pendant les trois premieres années. Il est ensuite nécessaire de

maintenir une surveillance annuelle [17].

La surveillance clinique consiste a la palpation de la cicatrice et de la zone
périphérique a la recherche de régions nodulaires ou infiltrés. Cette palpation est
plus difficile si un lambeau de reconstruction a été utilisé plutot qu’une greffe.
Les aires ganglionnaires doivent étre examinées, bien que I’existence d’une

dissémination lymphatique soit trés rare [17].

Les examens complémentaires seront demandés en fonction de la clinique
[17]. En cas de DFS multirécidivants, des examens complémentaires seront

demandés, notamment une radiographie pulmonaire tous les ans [124].
2. Le comportement tumoral :

Le DFS évolue lentement sur une période allant de quelques mois a
plusieurs années sans signe clinique inquiétant avec un état général conservé ce

qui explique le retard diagnostic [112, 14, 17,32].

L’évolution peut étre marquée par une alternance de phase de croissance

rapide et de stabilisation [113].

Certaines circonstances peuvent accélérer le développement tumoral,

telles que la grossesse et le traumatisme [28, 35,36].
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Dans I’évolution des DFS négligés, la tumeur peut atteindre des
dimensions énormes. Elle peut ¢galement s’ulcérer ou saigner, spontanément ou
suite aux agressions mécaniques tels que les frottements et les traumatismes [2,

16,17].

D’autres complications graves peuvent survenir. Mac Peak signale le
déces de deux patients par un envahissement cérébral dans 1’évolution d’un DFS

du scalp [31].
3. Récidive :

L’évolution de cette tumeur est marquée par une forte tendance aux
récidives locales si I’exéreése de la tumeur n’est pas complete. Ceci est le reflet
des extensions infracliniques asymétriques de la tumeur qui sont laissées en

place au cours d’une exérese standard.

Les récidives surviennent en majorité dans les 3 ans apreés la chirurgie
initiale mais elles peuvent survenir bien des années aprés [6]. 11 faut souligner ici

I’importance d’un suivi a long terme.

Il semblerait que, dans les cas multirécidivés, ’intervalle de rémission

entre les récidives diminue [2].

Le taux de récidive est directement corrélé a I’exérése chirurgicale initiale
avec examen anatomopathologique standard. Le risque de récidive est
inversement proportionnel a la marge d’exérese. Le taux de récidive est de 44%
aprés une exérese sans marge, et inférieur a 20% aprés une exérese large
emportant de 3 a 5cm de marge. Le traitement de récidive reste une reprise

chirurgicale.
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Tableau 4 : les pourcentages de récidive selon la marge d’exérese.

Nombre .. Nombre
. Marge Suivi Pourcentage
Auteur Année de . de g
: (cm) (année) | , ... de récidives
patients récidives
Pack 1951 39 Large 0.5220 |8 21%
Taylor 1962 98 Large l1al7 48 49%
Burckhardt | 1966 21 Large >5 7 33%
Mc peak 1967 82 3cm 3als 8 10%
Pétoin 1985 96 4cm 1als 6 6%
Rutgers 1992 14 3cm 2a28 0 0 %
Mark 1993 15 <2cm 3-16 9 60%
Vendroux | 1994 20 3a5cm |0.5-12 0 0%
Arnaud 1997 107 Scm 5 2 1.86%
Joucdar 2001 81 Scm 5 14 17.30%

4. Métastase :

4.1. extensions ganglionnaires :

Le dermatofibrosarcome n’est pas une tumeur lymphophile.

Les

extensions lymphatiques prouvées histologiquement sont de I’ordre de 1% de

I’ensemble des extensions tumorales a distance [114].

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

territoire de drainage de la tumeur [115]. Tous les curages faits a visée

prophylactique ont été indemnes de métastases.

4.2. Métastases générales :

Le dermatofibrosarcome 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 [116].
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On recense une centaine de cas de tumeurs métastatiques dans la
littérature, ce qui permet de dégager les principales caractéristiques de ces

différents rapports :

¢ le mode de dissémination est hématogéne

o le siege le plus fréquent des métastases est le poumon

e les autres localisations rapportées sont intra-abdominales (pancréas, foie,
estomac), rétropéritonéales, pariétales ou osseuses

e le délai d’apparition des métastases varie de 1 a 33 ans. Elles surviennent

en moyenne dans les 6 ans suivant la premiére exérese tumorale.

Le mode de découverte dépend des signes indirects secondaires au
développement de la métastase, celle-ci étant la plus part du temps indolente et
latente d’ou la nécessité d’un suivi systématique et prolongé pour détecter une

métastase asymptomatique.

Sur le plan histologique, soit la métastase a une structure typique de
dermatofibrosarcome telle qu’elle a été précédemment décrite, soit elle présente

des plages plus ou moins importantes de transformation sarcomateuse.

Le pronostic des formes métastatiques est sombre. La survie a 5 ans est
estimée a 20% sur une revue de 30 cas. Dans la majorité de ces cas, le déces est

survenu dans I’année suivant la découverte de la métastase [115].
Plusieurs facteurs favorisant la survenue de métastases ressortent :

e une exérese initiale de la tumeur primitive insuffisante notamment dans les
zones ol une exérese avec marge importante est difficile a obtenir (visage)

e un retard diagnostique et thérapeutique
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e les récidives tumorales locales : 24/27 cas de métastases ont présenté au

moins un épisode de récidive.

Ils ne retrouvent en revanche pas de corrélation avec le délai de survenue

de la récidive.

De facon plus marginale, deux cas de métastases semblent avoir été
favorisés par I’immunosuppression [114] [117]. Sur le plan histologique,
certains auteurs pensent que la présence de plages de fibrosarcome dans la
tumeur initiale serait un facteur favorisant de métastase, ce qui reste controversé
[118].

En ce qui concerne les tumeurs affiliées, le comportement tumoral est
identique en maticre de métastases. Plusieurs cas de métastases de tumeurs de
BEDNAR ont été rapportés [119] [120]. D’aprés Suehara et al. [121] la tumeur
de BEDNAR est plus agressive lorsqu’elle comporte des plages de

transformation sarcomateuse.
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X. Pronostic :

Le pronostic vital est exceptionnellement engagé dans le

dermatofibrosarcome. Il n’y a que 5% de métastases mais elles sont Iétales.

Le pronostic est bon puisqu’un traitement curatif existe : I’exérése
complete de la tumeur. Une étude épidémiologique multicentrique rétrospective
américaine retrouve un taux de survie a 5 ans de 99,2% dans les formes localisés
[125], cependant dans les formes métastatiques, la survie a 5 ans est estimé a 20

% sur une revue de 30 cas.

Quelques facteurs de mauvais pronostic ressortent des différentes séries

publiées [126] [118]:

e [’exérese incomplete, systématiquement a 1’origine de récidive locale

e la localisation au niveau de I’extrémité céphalique, ou les principes de
I’exérese large sont plus difficiles a respecter

e [’existence de plages de fibrosarcome au sein de la tumeur, la rendant plus
agressive mais il semble qu’aprés exérése complete, le pronostic soit
identique a celui d’un dermatofibrosarcome

¢ la profondeur de la tumeur

e |e caractere récidivé de la tumeur.
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I. Matériels

Il s’agit d’une étude rétrospective, a propos de 15 cas de
Dermatofibrosarcome de Darier et ferrand (DFSP) pris en charge a I’Institut
National d’Oncolgie de Rabat, sur une période de 7 ans, entre janvier 2006 et

décembre 2012.

Le travail a consisté au recueil des données €pidémiologiques, cliniques,
paracliniques, histologiques, thérapeutiques et le suivi des patients atteints de
DFS, dont le diagnostic a été retenu sur des critéres histologiques et

immunohistochimiques.
II. Meéthodes : Fiche d’exploitation :

Nous avons répertori¢ un certain nombre de données sur une fiche de
saisie :
e Les données épidémiologiques.
e La présentation clinique et paraclinique.
e [’aspect anatomopathologique.
e La prise en charge thérapeutique.

e Le suivi des patients.

Ces données sont recueillies a partir des dossiers cliniques des patients
ayant été¢ hospitalisés aux services de chirurgie 1, de chirurgie 2 de I’Institut

National d’Oncologie.
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II1.
1.

Résultats :

Synthése des observations :

1.1. Epidémiologie descriptive (tableau 4) :

Tableau 4 : Epidémiologie descriptive des tumeurs

Délai avant la premiere Facteurs
N Age/ans Sexe consultation =D¢élai )
. . Favorisants
diagnostic
1 56 M 01 RAS
2 34 M 01 RAS
3 47 F 08 RAS
4 32 M 15 Brulure
5 37 F 03 RAS
6 38 M 05 RAS
7 42 F 20 RAS
8 54 M 05 RAS
9 40 M 01 RAS
10 55 M 04 RAS
11 66 M 05 RAS
12 47 M 01 RAS
13 52 F 02 RAS
14 44 F 05 RAS
15 36 M Non précisé RAS
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1.2. Présentation clinique (Tableau5) :

Tableau 5 : Présentation clinique des tumeurs

. . Taille .. Caractere Aires Etat
N | Aspect clinique Localisation : : "
(cm) douloureux | ganglionnaires général
1 | Multinodulaire I\,Io.n , Thorax Non Libres altéré
précisé
2 Nodulaire 6 Thorax Non ADP ax.111a1re Conservé
droite
3 Nodulaire 8 Membre Non Libres Conservé
inferieur
4 | Multinodulaire 8 abdomen Non Libres Conservé
5 Nodulaire 2 Thorax Non Libres Conservé
6 Nodulaire 5 Dos Oui Libres Conservé
7 Plaque 10 Me’m.bre Non Libres Conservé
supérieur
8 Nodulaire 5 Dos Oui Libre Conservé
9 Nodulaire 2.5 Dos Non Libres Conservé
10 Plaque 15 Dos Non Libres Conservé
11 | Multinodulaire 15 Dos Non Libres Altéré
12 Plaque 10 Dos Non Libres Conservé
13 | multinodulaire I\,Io.n , Membre Non Libres Conservé
precise inferieur
14 Nodulaire I\,Io.n , Abdomen Non Libres Conservé
précisé
15 Plaque 5 Dos Non Libres Conservé
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1.3. Bilan d’extension (tableau 6) :

Tableau 6 : Bilan d’extension

N Radio du thorax el gphle TDM TAP IRM des parties molles
abdominale
1 Normale Non faite Nodules Masse sous cutanée
pulmonaires ovoide des  parties
d’allures molles
métastatiques
2 Non faite Non faite Faite : normale Non faite
3 Non faite Non faite Faite : normale Non faite
4 Normale Normale Faite : normale Non faite
5 Normale Normale Normale Non faite
6 Non faite Non faite Non faite Non faite
7 Non faite Non faite Non faite Non faite
8 Normale Non faite Non faite Non faite
9 Normale Non faite Faite : normale Non faite
10 Normale Non faite Faite : normale Faite : masse des
parties molles
lombaires sans signes
d’infiltration
musculaires ou
vertébrales
11 Non faite Non faite Faite : normale Non faite
12 Non faite Non faite Non faite Non faite
13 Non faite Non faite Faite : normale Non faite
14 Non faite Non faite Faite : normale Non faite
15 Non faite Non faite Faite : normale Non faite
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1.4. Les aspects histologiques et profil immunohistochimique

(tableau 7)

Tableau 7 : Aspects histologiques des tumeurs

Type des cellules F(IEIIE?ZGC CD34 | AC AML antiv?n(e::ntine

1 Fusiformes II Non fait | Non fait Non fait
2 Fusiformes Non précis¢é | Non fait | Non fait Non fait
3 Fusiformes Non précisé | positif | Positif Non fait
4 Fusiformes Non précis¢é | Non fait | Non fait Non fait
5 Fusiformes Non précisé | Positif | Non fait Positif

6 Fusiformes Non précis¢é | Non fait | Non fait Non fait
7 Fusiformes Non précisé | Positif | Non fait Non fait
8 Fusiformes Non précis¢é | Non fait | Non fait Non fait
9 Fusiformes Non précisé | Non fait | Non fait Non fait
10 Fusiformes Non précisé | Positif | Non fait Non fait
11 Fusiformes I Positif | Non fait Non fait
12 Fusiformes I Positif | Non fait Non fait
13 Fusiformes Non précisé | Positif | Non fait Non fait
14 Fusiformes Non précisé | Non fait | Non fait Non fait
15 Fusiformes II Positif | Non fait Non fait
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1.5.

principes thérapeutiques (tableau 8) :

Tableau 8 : Les principes thérapeutiques

Reprise apres
N Geste chirurgicale Type (.16 l’ar?alyse ge la Moyens
réparation Ly . adjuvants
picce opératoire
1 | Exérese large Non précis¢ | Oui chimiothérapie
2 | Exérese large emportant le | Non précis€ | Non RAS
plan musculoaponevrotique
3 | Exérese large Non précis¢é | Non RAS
4 | Exérese large Suture Non RAS
directe
5 | Exérése large Suture Non RAS
directe
6 | Exérese large emportant le | Suture Non RAS
plan musculaire directe
7 | Exérese large emportant le | Suture Non RAS
plan aponévrotique directe
8 | Exérése large arrivant au | Suture Non RAS
plan musculaire directe
9 | Exérese large Non précis¢ | Oui Radiothérapie
10 | Exérese large Suture Non RAS
directe
11 | Exérese large Cicatrisation | Non Chimiothérapie
dirigé +
Radiothérapie
12 | Exérése  large  prenant | Lambeau Oui RAS
I’aponévrose
13 | Exérese large Suture Oui RAS
directe
14 | Exérese large Suture Oui Radiothérapie
directe
15 | Exérese large Non précis¢ | Oui Radiothérapie
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2. Caractéristiques épidémiologiques :

2.1. Répartition selon le sexe :

Les patients se répartissent en 10 hommes et 5 femmes, soit un sex-ratio
de 2.

Graphique 1 : Repartition se lon le sexe

® Homme

B Femme

2.2. -Répartition selon I’age :

Il s’agit ici de I’age au moment de la prise en charge. L’évolution de la
tumeur étant lente, ’dge du début de I’apparition de la tumeur est difficile a

¢tablir avec précision.

L’age moyen de nos patients au moment de la prise en charge est de 45,4
ans, avec des extrémes allant de 32 ans a 66 ans. Le pic de fréquence dans notre

série siege entre 31 et 40 ans.

66



Le dermato fibrosarcome de darier et ferrand

Graphique 2 : Répartition selon I’age
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2.3. délai au diagnostic :

Le délai au diagnostic est monnaie courante : la tendance a banaliser cette
tumeur qui €volue lentement et le bas niveau socio intellectuel expliquant le
retard de consultation. (Tableau 10).Le délai au diagnostic est variable allant de

12 mois a 20 ans avec une moyenne de 5 ans.
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Tableau 10 : délai du diagnostic

Délai au diagnostic (mois)

Nombre de cas

12

4

24

36

48

60

72-240

Plus de 240

Non précisé

1
1
1
4
1
2
1

Total

15

2.4. Localisations :

Les localisations tumorales prédominent au niveau du tronc dans 80 % des

cas. Les membres inferieurs sont atteints dans 13 % des cas et les membres

supérieurs dans 7 %.

Tableau 12 : Les localisations tumorales.

Siege Nombre Total
Extrémité céphalique 0 0
Tronc :
-thorax 3 12
-abdomen 2
-dos 7
Membre supérieur 1 1
Membre inferieur 2 2
Total 15 15
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Graphique 3: Repertition selon la localisation

B Membre superieur
B Membre inferieur
ETronc

2.5. Facteurs favorisants :

Une notion de brulure initiale a été décrite chez un seul patient, soit 6 ,7 %
des cas. L’intervalle libre entre la brulure et I’apparition de la tumeur n’a pas

¢été précisé.
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3. Description clinique :

Dans notre série, les 1ésions initiales sont nodulaires dans 7 cas, soit 46,7
% des cas, multinodulaires dans 4 cas (26,7 %) et prenant I’aspect d’une plaque

indurée dans 4 cas (26,7 %).

Graphique 4 : Aspect clinique des lésions

Hm Nodulaire
B Multinodulaire
m Plaque

La taille des 1ésions dans notre série varie entre 2cm et 15 cm avec une

moyenne de 7,7 cm.
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Graphique 5 : Répartition selon la taille
Le caractere douloureux a été noté chez deux patients, soit 13.3% des cas.

Les aires ganglionnaires étaient palpable dans un seul cas, soit 6,7 % des

cas.

L’état général été altéré chez deux patients, soit 13,3 %.
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4. Bilan d’extension :

4.1. Bilan d’extension locorégional :

Dans le cadre d’un bilan d’extension locorégional, deux IRM ont été
demandé, L’infiltration tumorale des muscles sous-jacents n’a pas été objectivée
dans les deux cas. Les deux IRM ont été demandées chez deux malades qui ont

présenté une récidive tumorale.

Tableau 12 : Répartition des examens radiologiques effectués dans notre

série

Radiographie Echographie IRM des parties
standard abdominale molles

Nombre de cas 6 2 2

4.2. Bilan d’extension général :

Une radiographie thoracique a ét¢ demandée chez 6 patients dans le cadre

d’un bilan d’extension général. Elle s’est révélée normale dans tous les cas.

Une TDM TAP a été également demandé chez 11 malades .Elle s’est
révélé normale chez 10 malades, et qui a objectivé des micronodules d’allures

métastatiques chez un deux malades.
5. caractéristiques anatomopathologiques et immunohistochimiques:

Les 15 malades qui étaient adressé a 'INO dans la période de notre étude

¢taient de deuxieéme main, intéressant 10 picces d’exérese et 05 biopsies.

5.1. Aspect histologique :
5.1.1. Types de cellules :

L’examen histologique des piéces met en évidence dans tous les cas :

présence d’une prolifération mal limitée dermo-hypodermique, faite de cellules
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fusiformes prenant un aspect storiforme. Les atypies nucléaires sont minimes a

modérées.les figures de mitoses sont peu nombreuses.
5.1.2. Grading histologique :

Le systeme de grading de la FNCLCC a été précisé chez seulement 4
malades.une seule tumeur était de grade III, deux tumeurs sont de grade II, et

une seule tumeur était de grade 1.
5.1.3. Les marges d’exéreése :

Pour les 15 cas qui ont bénéficié d’une exéreése chirurgicale, les marges
sont saines (R0O) dans 10 cas, envahies (R1) dans 4 cas, et un malade a été perdu
de vu apres le geste chirurgicale. Les marges d’exérése ne sont pas mentionnées

dans aucun compte rendu.
5.2. L’aspect immunohistochimique

Pour les 15 cas étudiés, I’étude immunohistochimique est réalisée dans 8

cas, soit 53,3% de la population étudiée.
Les marqueurs étudiés sont :

e Le CD34 dans les 8 cas.
e [’actine musculaire lisse (AML) dans 1 cas.

e L’anticorps anti-vimentine dans 1 cas.

En ce qui concerne le profil immunohistochimique, toutes les tumeurs

sont réactives aux anticorps anti-CD34.
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Figure 13 : Les cellules tumorales sont fusiformes munies d’un cytoplasme

peu abondant éosinophile, et des noyaux réguliers sans mitose (faible

grossissement) Iconographie du service d’Anatomopathologie, INO Rabat,

Prof .EL khannoussi.

Figure 14 : Les cellules tumorales sont fusiformes munies d’un cytoplasme
peu abondant éosinophile, et des noyaux réguliers sans mitose (fort
grossissement) Iconographie du service d’Anatomopathologie, INO Rabat,

Prof .EL khannoussi.
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Figure 15: DFS: marquage intense des cellules tumorales par I’anticorps
anti-CD34 Iconographie du service d’Anatomopathologie, INO Rabat, Prof

.EL khannoussi.
6. étude cytogénétique :
Dans notre série, aucun patient n’a bénéficié¢ d’une étude cytogénétique.
7. Traitement chirurgicale :

Le geste chirurgicale réalisé, consiste chez tous les patients a une exérese
large avec une marge de sécurité¢ latéralement (non précisé sur les compte
rendus) .En profondeur, I’exérése, emportait une barriére anatomique saine :
I’aponévrose musculaire le plus souvent ,suivis d’une réparation faisant appel

aux différents procédés de la chirurgie plastique :

e  Exérese-suture : elle était réalis€é dans 8 cas, surtout pour les zones
anatomiquement complaisantes : paroi abdominale, thorax .C’est la

technique la plus utilisée.
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e Exérese -rapprochement des berges et cicatrisation dirigée : cette
technique était réalisé une seule fois pour les tumeurs qui mesurent plus
de 15 cm de diametre.

e  Exérese —autoplastie : utilisé dans notre série une seule fois.

8. Analyse de la piece opératoire :

Apres les résultats de ’examen anatomopathologique, 3 patients ont été
repris chirurgicalement aprés I’analyse de la piece d’exérése présentant des

marges envahies.
9. Traitements adjuvants :

Dans notre série ,4 patients ont bénéfici¢ d’une radiothérapie adjuvante et

seulement un deux patients qui ont bénéfici¢ d’une chimiothérapie adjuvante :

e 2 patients ont bénéfici¢ d’une radiothérapie a la dose de 50 Gy, 2Gy/Fr sur
35 jours

e 1 patient a bénéficié d’une radiothérapie a la dose de 54 Gy, 3Gy /Fr

e 1 patients a bénéfici¢ d’une radiothérapie a la dose de 60 Gy ,2Gy / s€éance

sur 30 jours
Pour les 4 malades qui ont bénéfici¢ d’une radiothérapie postopératoire :

e 2 patients avaient des zones de transformations sarcomateuses a la picce
d’anatomopathologie.

e | patient avec une limite profonde tumorale a la picce
d’anatomopathologie.

e  Pour le 4 éme patient, il s’agit d’une 3 éme récidive du DFSP.

Pour les deux patients qui ont bénéfici¢ d’une chimiothérapie adjuvante,
il s’agissait d’un DFS transformé en fibrosarcome métastasé au niveau
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pulmonaire : Le patient a recu 8 cures de chimiothérapie a I’ Adriamycine-

ifosfamide a la dose de 60 mg /mette carré pendant 4 semaines.
10. Suivi des patients :

Tous nos patients ont été régulierement suivis en consultations a des
intervalles réguliers soit 1consultation tous les 3 mois pendant les 2 premiéres
années et tous les 6 mois par la suite, sauf un seul malade qui été perdu de vu

apres le geste chirurgicale.

De principe, on n’a pas fait de surveillance systématique par des examens
complémentaires ; la littérature ne rapporte pas d’étude démontrant leur intérét

pour améliorer la survie des patients atteints de DFSP.

11. Résultats thérapeutiques :

11.1. Récidives locale :

Nous avons observé deux cas de récidives de DFS chez les 15 patients, le
premier apres 8 mois du geste chirurgicale et le deuxiéme apres 2 ans. Les deux

malades ont bénéfici¢ reprise chirurgicale avec exérese large.
11.2. Métastases :

Il faut distinguer les nodules a distance, correspondant & un «marcottage»

tumoral, des métastases vraies.

On a observé deux cas de rechute métastatique au niveau pulmonaire. Ces
malades ont  bénéficié de 4 cures de chimiothérapie palliatif a base

d’adriamycine —ifosfamide a la dose de 1,5Y/métre carré.
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Le DFS est une tumeur dermique, mésenchymateuse, de malignité
intermédiaire. C’est une tumeur rare mais non exceptionnelle, représentant 0.1%

des tumeurs cutanées malignes.

Notre ¢étude permet d’établir une étude épidémiologique, clinique,
paraclinique, anatomopathologique, immunohistochimique et pronostique de ce
type de sarcome a travers une étude rétrospective portant sue 15 cas répertoriés a
I’Institut National d’Oncologie de Rabat sur une période de 7 ans (début 2006 —
fin 2012).

Nos données sont classiques et comparables aux autres séries de la

littérature.

I. Caractéristiques épidémiologiques :

1. Fréquence du DFS :

Le DFS est une tumeur rare représentant entre 2 et 6 % des sarcomes des
tissus mous de I’adulte [127] .I’incidence mondiale est estimée entre 0,8 et 4,2

cas par million par an [127].
2. Répartition selon le sexe :
Le sexe ratio est trés variable selon les séries.

La majorité des auteurs notent une légere prédominance masculine [2,15-

44).

D’autre auteurs, comme Bendix-Hansen, Behbahani décrivent une légere

prédominance féminine [128-53].

Dans notre série, les patients se répartissent en 10 hommes et 5 femmes,

soit un sex-ratio de 2.
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Tableau 13 : Répartition selon le sexe dans différentes séries.

Série Taylor %zrrlile); Behbahani | Fletcher | Joucdar | Chmitah | Notre
[26] [14] [95] [44] [86] [129] série
Sexe-ratio 3.6 0.9 0.9 1.16 1.25 1.6 2

3. Répartition selon I’age :

L’age moyen de nos patients au moment de la prise en charge est de 45,4

ans, avec des extrémes allant de 32 ans a 66 ans. Le pic de fréquence dans notre

série siege entre 31 et 40 ans. Nous n’avons pas retrouvé de cas congénitaux ni

de localisation chez I’enfant.

Comme décrit par plusieurs auteurs, cette tumeur peut survenir a

n’importe quel age [2]. Selon les publications, le pic de fréquence varie de la

deuxiéme décennie a la cinquieme décennie [2, 15, 16, 86,44]. La moyenne

d’age au moment du diagnostic oscille selon les auteurs entre 27 ans et 47 ans

[2, 130, 15, 98, 100,31, 94,44]. Cependant, le DFS est rare chez I’enfant moins

de 15 ans et la forme congénitale est exceptionnelle [20-9].

Tableau 14 : la fréquence du DFS selon les tranches d’age

Tranche d’age (ans)
Série 0-10 | 1120 | 21-30 | 31-40 | 41-50 | 51-60 leuzt
Taylor [2] | 9.6% | 20.9% | 36.5% | 14.8% | 5.2% 5.2%
Joucdar [86] | 0% 8.6% | 18.5% | 24.7% | 17.3% | 14.8% | 16.1%
Cﬁrgigtj‘h 0% 48% | 95% | 38.1% | 23.8% | 14.3% | 9.5%
Notre série | 0% 0% 0% 40% | 26.7% | 26.7% | 6.7%
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Tableau 15 : I’Age moyen des patients selon différentes séries

Série Taylor | Fletcher | Chmitah | Behbahani Tan Not.re
[ 2] [44] [129] [130] [44] série
Moyenne
d’age 27.3 40.3 42 40 38 45.4
(ans)

4. Délai au diagnostic :

L’évolution lente, asymptomatique est la cause du retard diagnostic noté

par la plupart des auteurs [2, 24, 131, 132, 86,133]. Le délai séparant

I’apparition de la 1ésion et la premi¢re demande thérapeutique est en moyenne

de 5.4 ans pour les 14 cas qui ont pu le préciser, avec des extrémes allants de

lan a 15 ans.
Tableau 15 : retard diagnostique dans différentes séries.
. Bédix-Hansen Tan Chmitah -
Séries Taylor [2] [14] [133] [134] Notre série
mf)is Moyenne Olanals
Retard 3 semaines 3 mois a 2 N Ze ans
diagnostique | a 33 ans ans (moyenne
27 3.5 ans
ans 5.4 ans)

5. Localisation :

Le DFS peut toucher n’importe quelle partie du corps. Selon les données

de la littérature, on note une prédilection pour le tronc qui est atteint dans 50 a

60% des cas. Les membres représentent 20 a 30% des localisations et 15 a 20%

sont attribués a la téte et au cou [2, 14,15, 16, 17, 18,19].
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Dans notre série, la topographie correspond aux données de la littérature
avec une atteinte préférentielle du tronc dans 80 % des cas et des membres dans
20 % des cas. Nous n’avons pas retrouvé de localisation au niveau de la téte et
du cou et des extrémités des membres qui, comme dans la littérature sont tres

rares [2, 15, 20,17].

Tableau 16: la localisation tumorale selon les différentes séries.

Séries
Taylor [2] | Behbahani | Bédix- Chmitah Notre
Localisations [130] hansen [129] série
[14]
Tronc 50.4% 76% 57.9% 62% 80%
Membres 34.8% 12% 31.6% 14.2% 20%
Téte etcou | 14.8% 12% 10.5% 23.8% 0%

6. Facteurs favorisants :

Une notion de brulure initiale a été décrite chez un seul patient, soit 6 ,7
% des cas. L’intervalle libre entre la brulure et I’apparition de la tumeur n’a pas
¢été précisé. Dans la littérature, la notion de traumatisme antérieur est retrouvée
dans 10 a 20% des cas [2, 16, 19, 135,32]. Taylor et Helwig, dans une série
incluant 115 cas, retrouvent un antécédent de traumatisme dans 16.5% des cas
[2]. Le traumatisme est variable allant d’une vaccination a une blessure de
guerre [2].D’autres cas de DFS sont survenus aprés une brulure, sur une
cicatrice chirurgicale, aprés une radiothérapie ou encore aprés une exposition

prolongée a I’arsenic [2, 19, 32, 17, 33-34].

En revanche plusieurs auteurs ont observé une croissance plus rapide du

DFS au cours de la grossesse [35, 36].
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II. Description clinique :

1. Aspects cliniques :

La lésion se manifeste au début par une petite plaque indurée ou par un
nodule ferme. La Iésion initiale s’étend lentement en quelques mois a quelques
années pour aboutir a une formation tumorale multinodulaire. Non traités ces
tumeurs peuvent devenir trés volumineuses, ou bien s’ulceérent pour devenir

douloureuses et hémorragiques [2, 14, 136,86].

Dans notre série, les 1ésions initiales sont nodulaires dans 7 cas, soit 46,7
% des cas, multinodulaires dans 4 cas (26,7 %) et prenant 1’aspect d’une plaque

indurée dans 4 cas (26,7 %).

Tableau 16 : aspect clinique du DFS dans différentes séries.

Seéries Aspect clinique
Multinodulare Nodulaire Plaque
Joucdar [66] 43 2% 35.8% 21%
Notre série 26.7% 46.7 26.7%

Le caractere douloureux a été noté chez deux patients, soit 13.3% des cas.

Ce taux est superposable aux données de la littérature ou la présence de la

douleur a été notée dans 10 a 25% des cas [112, 137, 2, 15,16].
2. Taille des lésions :

La taille de la Iésion peut éEtre extrémement variable dépendant
généralement du délai de consultation. Elle est en moyenne de 1 a 5 cm allant

jusqu'a 40 cm [2, 130, 16, 136, 8].

La taille des 1ésions dans notre série varie entre 2cm et 15 cm avec une

moyenne de 7,7 cm.
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Tableau 17 : taille tumorale dans différentes séries.

Séries Lailis
0-3 cm 3-5cm 5-10 cm +10 cm imprécise
I 0[‘%‘:6‘}” 13.6% 27.2% 43.2% 16% 0%
Behbahani o o o
[130] 58.8% 14.7% 26.5%
Tan [133] 40% 30% 0% 10% 20%
Notre série 13.3% 20% 33.3% 13.3% 20%
Tableau 18 : taille maximale des tumeurs selon différentes série.
Ve Notre
Séries | Taylor [2] | Bédix-hansen [14] Behbahani [130] [133] série
Taille
maxim 12 cm 7 cm 25 cm 13 cm 7.7 cm
ale

III. Caractéristiques anatomopathologiques :

1. Types de préléevements :

Les 15 malades qui étaient adressé a 'INO dans la période de notre étude

¢taient de deuxiéme main, intéressant 10 picces d’exérese et 05 biopsies.
2. Aspects histologiques :

Les caractéristiques microscopiques de la tumeur ont été décrites pour la
premiere fois par Taylor et Helwig, en1962 [2]. 1l s’agit de cellules fusiformes
disposées en faisceaux irréguliers, entrelacés, tourbillonnants, selon un
agencement appelé storiforme. Dans certaines zones les cellules semblent
irradier d’un centre acellulaire, formé de collagéne, réalisant un aspect

caractéristique en rayons de roue (cartwheel pattern) [43, 2, 14, 44,133].
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Les tumeurs de notre série présentaient les mémes caractéristiques
histologiques décrites par la littérature. L’examen histologique des pieces met en
¢vidence dans tous les cas : présence d’une prolifération mal limitée dermo-
hypodermique, faite de cellules fusiformes prenant un aspect storiforme. Les
atypies nucléaires sont minimes a modérées. Les figures de mitoses sont peu

nombreuses.
3. L’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 probleme 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.

La plus part des publications ont montré que 80 a 100 % des DFS
expriment le CD34 [138, 130,46, 133,139]. Les cellules tumorales expriment la
vimentine alors que I’immunomarquage par les autres marqueurs est

classiquement négatif [43, 17, 44,133].

Le CD34 est un marqueur sensible au DFS puisqu’il est exprimé par

toutes les tumeurs étudiées dans notre série.

L’immunoréactivité du DFS a I’anticorps anti-CD34, bien qu’elle ne soit
pas spécifique [17,45], est particulierement utile pour le diagnostic différentiel

du DFS des autres tumeurs fibrohistiocytaires, dans lesquels 1’expression du
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CD34 est habituellement absente [65, 123]. Cet immunomarquage peut étre
utilisé pour distinguer un résidu tumoral d’un tissu cicatriciel dans une reprise
chirurgicale et peut également complémenter la chirurgie micrographique de

Mohs [46].

Par ailleurs, une diminution de la réactivité aux anticorps anti-CD34 a été

Constatée dans les transformations fibrosarcomateuses du DFS [141].

Les autres marqueurs tels que la protéine S100, I’actine musculaire lisse,
les CD68 ou encore le facteur XIIla sont classiquement non exprimés par le

DFS mais souvent utiles au diagnostic différentiel [43, 44, 140].

Tableau 18 : sensibilité de I’anticorps anti-CD34 dans différentes séries.

Ramani . Behbahani
Séries [138] At [[22) [130] Tan [133] | Notre série
%
TUMEURS 80% 100% 92.6% 100% 100%
CD34+
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IV. Principes thérapeutiques :

1. Traitement chirurgical :

Le protocole chirurgical traditionnel prévoit une exéreése large a 3 4 5 cm
des bords visibles ou palpables de la 1ésion et I’ablation en profondeur de tout le

tissu sous-cutané jusqu’au plan musculaire compris.

Tableau 19: Marge d’exérese selon les différentes séries

Auteur Année Nombre - Marge
patients

Pack 1951 39 Large
Taylor 1962 98 Large
Burckhardt 1966 21 Large
Mc Peak 1967 82 3cm
Pétoin 1985 96 4cm
Rutgers 1992 14 3cm

Mark 1993 15 <2
Vendroux 1994 20 3a5cm

Arnaud 1997 107 5cm
Joucdar 2001 81 Scm
Notre série 2015 15 Large

2. Moyens médicaux :

2.1. Radiothérapie :

Selon une ¢étude récente menée par Castle et al, concernant 53 malades,
traités par chirurgie et radiothérapie néo-adjuvante ou adjuvante, le contrdle
tumoral local était de 98 % et 93 % a 5 et 10 ans, respectivement, avec un recul
de 6,5 ans en moyenne (0.5 mois-23,5 ans) [135]. L’association chirurgie-

radiothérapie semble présenter une efficacité sur la prévention des récidives.
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Dans notre série, 4 malades ont bénéfici¢ d’une radiothérapie externe .2

patients avaient des zones de transformations sarcomateuses a la piece

d’anatomopathologie, 1 patient avec une limite profonde tumorale a la piéce

d’anatomopathologie. Pour le 4 ¢éme patient, il s’agissait de la 3 éme récidive du

DFSP. La dose médiane délivrée était de 54.6 Gy avec un fractionnement

standard. L’étalement médian du traitement était de 27 jours,5 jours par

semaine .Aucun de nos malade n’a présenté une récidive apres la radiothérapie.

Tableau 20 : Résultats du traitement du dermatofibrosarcome par radiothérapie.

Récidive apres

Récidive apres

Auteurs Année Worilsiis qudwe apres radiothérapie et radiothérapie
de cas chirurgie seule : :
chirurgie seule
Mc .. ..
GREGOR 1961 10 0/8 suivi 2-6 ans | 0/1 perdu de vue | 0/1 suivi 20 ans
0/4 suivi 2-17 ans :fllsg suivi 3-29
OEHLER 1988 19 (résection Y -
compléte) (résection
P compléte)
Mraks[143] | 1989 10 - 0/9 suivi 1-8 ans | -
3/15 (12 cas de
SUIT[144] 1996 15 - marges 0/3 suivi 9 ans
positives)
HAAS[145] | 19997 13 7/21 suivi 1-22 3/17 suivi 1-22 ]
ans ans
Notre série | 2005 15 2/15 0 -

2.2. Chimiothérapie :

Pour les deux patients qui ont bénéficié¢ d’une chimiothérapie adjuvante, il

s’agissait d’un DFS transformé en fibrosarcome métastas€é au niveau

pulmonaire : Les deux patients ont re¢u 8 cures de chimiothérapie a

I’ Adriamycine-ifosfamide a la dose de 60 mg /mette carré pendant 4 semaines.
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V. Pronostic :

1. Récidive :

Dans un délai de 8 mois a 2 ans (moyenne de 16 mois), deux des 15

patients ont récidivé localement, soit 13.3% des cas.

La qualité de I’exérese chirurgicale initiale constitue le principal facteur
prédictif de récidives locales dans la plupart des études [2, 14, 136,33]. 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% [17].

Les récidives surviennent généralement dans les 3 ans aprés la chirurgie
initiale mais des cas de récidives tardives aprés 10 ans d’évolution ont été
rapportés [2, 16,31, 128,19, 44,47]. Tremblay et al ont décrit un cas de récidive

survenant 23 ans apres le traitement initial [128].

Tableau 21: taux de récidive dans différentes séries ou I’exérése large a été réalisée.

. Nombre de | Marge Nombre de | Pourcentage

Auteur Année . s .
patients (cm) récidives de récidives

Pack 1951 39 Large 8 21%
Taylor 1962 98 Large 48 49%
Burckhardt | 1966 21 Large 7 33%
Mc Peak 1967 82 3cm 8 10%
Pétoin 1985 96 4cm 6 6%
Rutgers 1992 14 3cm 0 0%
Mark 1993 15 <2cm 9 60%
Vendroux | 1994 20 3a5cm 0 0%
Arnaud 1997 107 Scm 2 1.86%
Joucdar 2001 81 Scm 14 17.30%
Notre série | 2015 15 Large 2 13.33%
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2. Métastases :

Selon la classification OMS 2013 des tumeurs des tissus mous [146], Le

DFS appartient a la catégorie des tumeurs donnant rarement des métastases.
Le mode de dissémination est hématogene, rarement par voie lymphatique
[143]. Le siége le plus fréquent des métastases est le poumon.

Le délai d’apparition des métastases varie de 1 a 33 ans. Elles surviennent

en moyenne dans les 6 ans suivant la premicre exérése tumorale [147].

Sur le plan histologique, certains auteurs pensent que la présence de
plages de fibrosarcome dans la tumeur initiale serait un facteur favorisant de

métastases, ce qui reste controversé [6].

Dans notre série 2 malades ont disséminé au niveau pulmonaire, il
s’agissait chez les deux malades d’un DFS transformé en fibrosarcome grade 11

et [Il de FNLCC..
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Le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand est une tumeur cutanée rare,

mais non exceptionnelle

Le DFS se caractérise par son évolution lente, sa tendance a la récidive et

sa rareté de métastases qui sont essentiellement pulmonaire.

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

légere prédominance masculine. Elle n’a actuellement aucune éthiologie connue.

Le diagnostic est évoqué cliniquement et confirmé par 1’étude
anatomopathologique, ce dernier peut étre difficile. Une étude
immunohistochimique avec I’AC anti-CD34 peut étre utile en cas de probléme
différentiel avec les autres tumeurs, notamment I’histiocytofibrome bénin qui

constitue le principal diagnostic histologique.

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

intérét diagnostic, et plus récemment thérapeutiques.

Le traitement de référence a longtemps été une exérese chirurgicale large
avec des marges de 3 a 5 cm. Actuellement, on privilégie des exéreses
comportant des marges plus étroites avec contréle rigoureux de celles-ci par
I’étude anatomopathologique. La technique de Mohs sur coupes en paraffine
permet une épargne tissulaire avec une analyse extensive des berges d’exérese
des foyers d’infiltration hypodermique a distance pouvant ainsi étre détectés et

enlevés. Mais cette technique nécessite un colit élevé et des équipes entrainées.

L'imatinib constitue actuellement le traitement de référence des DFS

métastatiques ou non résécables.
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Le pronostic vital étant rarement engagé par la prolifération, le pronostic
est évalué sur le risque de récidives d’ou la nécessité de surveillance clinique

réguliére et a long terme.

Notre série de 15 cas présente des similitudes épidémiologiques,
cliniques, histologiques et évolutives avec les données de la littérature. Sur le
plan thérapeutique, nos patients ont bénéfici¢ d’une exérese large et nous avons

observé seulement deux cas de récidives.

Il nous semble donc, a la lumiére de notre expérience, que le pronostic de
cette maladie dépend du geste chirurgical pratiqué en premicre intention qui doit
étre complet d’emblée. Tout acte chirurgical inadéquat majore le risque de

récidive, de dégénérescence sarcomateuse et I’apparition de métastases.
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Fiche d’exploitation des sarcomes de darrier et ferrand a L’INO

-identité : nom et prénom :
*ID : Sexe : N.D: Age :

* ATCD : -personnels :

-familiaux :
-Facteurs favorisants : -traumatisme : -brulure :
-grossesse : - autres :
-RAS

- Délai entre DI’apparition de la lésion et la 1ére consultation : Retard

diagnostique (ans) :

-L’histoire :

*Signes cliniques: # forme: nodulaire: Multinodulaire :
Plaque : Ulcération :
Autres :
# Caractere douloureux : outi : non :
# Etat général : conserve : Altéré :

* localisation de la Iésion : - extrémité céphalique : # scalp :
# Face :

# Cou :
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-Tronc : # thorax :
# Abdomen :
# Dos :
-Membre supérieur :
- Membre inférieur :

*Taille de la tumeur (cm) :

*Les aires ganglionnaires : libres : ADP palpable :
-Diagnostic histologique :
* date :
* Moyen :
* Résultats :

-Bilan d’extension :

*Radiographie thoracique : oui non
Résultats :

*Echographie abdominale : oui non
Résultats :

*TDM TAP : oui non
Résultats :

* TRM des parties molles : oui non
Résultats :
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-Traitement :
* Chirurgie :

# Type de chirurgie :

# Limites chirurgicales :

# Curage ganglionnaire :

# Moyens de reconstruction :
# Suture directe :
# Cicatrisation dirigé :
#Greffe de la peau :

# Lambeaux :

* étude anatomopathologique de la piéce opératoire :

#Aspect histologique :
# Immunohistochimie a I’AC CD34 : oui : non :

# Grade de FNCLCLL :

*Reprise ares 1’analyse de la pi€éce opératoire : oui non

* Traitements adjuvants :

# Radiothérapie : oui : non :
Si oui : Date de début : Date de fin :
Dose totale : Dose par séance :
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Nombre de séances totales : nombre de s€ances par semaine :

#Chimiothérapie : oui non

Evolution :
- Rechute locale: Non :

Oui : date : TRT :

-Rechute métastatique : non : Oui :
Si oui : *date :
*TRT :
-Date de derniére nouvelle :

-Etat : Vivant Décédé :
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Résumé
Titre : Le Dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand
Auteur : Sahli Maryem
Mots clés :Dermatofibrosarcome-Darier-Ferrand-Récidives-Exérese Large

Le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand est une tumeur cutanée

mésenchymateuse a malignité intermédiaire.

Rare, il se caractérise par une évolution lente, des métastases exceptionnelles et

une tendance élevée a la récidive (21.4%).

Nous rapportons I’expérience de I’Institut National d’Oncologie de Rabat, par
une ¢étude rétrospective de 15 cas de dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand
répertoriés sur 6 ans de 2006 a 2012. Nous discutons les -caractéristiques
épidémiologiques, cliniques, histologiques, thérapeutiques et évolutives de cette

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

La moyenne d’age de nos patients est de 45,4 ans, avec des extrémes allant de
32 ans a 66 ans. On a noté une prédominance masculine avec un sex-ratio de 2.
Cliniquement, la tumeur prend un aspect nodulaire dans 7 cas, multinodulaire dans 4
cas et sous forme de plaque dans 4 cas. La localisation tumorale prédomine au niveau
du tronc (80 %), membres inferieurs dans 13% et les membres supérieurs dans 7% .La

taille tumorale a atteint 15 cm de diametre en extréme et mesure en moyenne 7,7 cm.

Histologiquement, ces tumeurs sont constituées de cellules fusiformes
organisées en faisceaux courts entrelacés selon un agencement storiforme. Les cas qui
ont fait I’objet d’une étude immunohistochimique sont tous réactifs a 1’anticorps anti-
CD34.

Le traitement chirurgical a consist¢é a une exérése large avec une marge de
sécurité de 5 cm. En profondeur I’exérése emporte systématiquement une barriere
anatomique saine. 2 patients ont été repris aprés 1’analyse de la piece opératoire qui
présentait des marges envahis. La radiothérapie a été délivrée chez 4 malades. Deux
malades ont bénéficié¢ d’une chimiothérapie pour des DFS transformé en fibrosarcome

métastasé au niveau pulmonaire.
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Summary
Title: Darier-Ferrand Dermatofibrosarcoma
Author: Sahli Maryem
Keywords:Dermatofibrosarcoma-Darier-Ferrand-Recurrence-Wide excision

Dermatofibrosarcoma protuberans is a mesenchymal cutaneous tumor of

intermediate malignancy.

It is a rare tumor, characterized by a slow evolution, exceptional metastases and

elevated tendency to recurrence (21.4%).

We reported the experience of the National Oncology Institute in Rabat, by a
retrospective study of 15 cases of dermatofibrosarcoma protuberans Darier and
Ferrand during 6 years from 2006 to 2012. We discussed about the epidemiological,
clinical, histological, therapeutic and evolutionary of this tumor, while comparing our

results with the literature data.

The average age of our patients was 45.4 years, with extremes ranging from 32
years to 66 years. There is a male predominate with a sex ratio of 2. Clinically, the
tumor takes an appearance nodular in 7 cases, multinodular form in 4 cases and a plate
form in 4 cases. Tumor localization predominates in the trunk (80%), 13% in the lower
limb and the upper limb 7% .The tumor size reached 15 cm in diameter and measuring

on average 7.7 cm.

Histologically, these tumors are composed of spindle cells organized into short
bundles interwoven in a storiforme arrangement. Cases that have undergone

immunohistochemistry reagents are anti-CD34 antibodies.

Surgical treatment consisted of wide excision with a margin of security of 5 cm.
Deep excisions systematically carry away a sound anatomic barrier. After the analysis
of the specimen two patients showed invaded margins and who received a second
surgical excision. Radiation was delivered in 4 patients. Two patients received

chemotherapy for metastatic DFS in the lung.
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