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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 à 

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 à la récidive. 

Son diagnostic est évoqué sur l’aspect clinique et confirmé par l’étude 

anatomopathologique. En fait, Le diagnostic histologique est principalement 

morphologique. Cependant, il est parfois difficile de distinguer histologiquement 

les DFS des autres tumeurs à cellules fusiformes. Mais actuellement, l’utilisation 

des techniques d’immunohistochimie et particulièrement l’anticorps anti-CD34, 

dans les cas douteux, a contribué à l’élimination des autres diagnostics 

différentiels. 

Des études cytogénétiques et moléculaires ont abouti à l’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 exérèse large de 3 à 5cm des bords visibles ou  palpables 
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de la lésion, et l’ablation en profondeur d’une barrière anatomique saine. Ceci 

entraîne la destruction de tissu sain particulièrement utile pour la reconstruction. 

Ce type d’intervention, bien que destructeur, n’empêche pas les récidives. La 

technique de Mohs est une alternative qui permet d’enlever complètement 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, 

à travers une étude rétrospective portant sur 15 cas  répertoriés  a l’Institut 

National d’Oncologie I .N .O sur une période de 6 ans (2006 – 2012). 
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I. Définition : 

Selon Degos [1], « c’est une tumeur conjonctive dermique à 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 très lente. Elle ne comporte 

qu’exceptionnellement, et à un stade très tardif, une transformation 

sarcomateuse franchement maligne métastasiante ». 

II. Historique : 

En 1890, Taylor RW faisait la première description clinique d’une  

tumeur dermique de  l’épaule gauche d’un patient  de 43 ans. La tumeur a été  

opérée à 4 reprises suite à des  récidives locales.  

En 1924, le français Darier, et en 1925, Hoffman, utilisent pour la 

première 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 métastases sont extrêmement rares.  

En 1962, la première grande série de 115 cas (provenant de l’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 première fois par Lambert [3]. 

En 1990 Romani et collaborateurs furent les premiers à détecter 

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

et/ou myofibroblastique du DFSP  sur une étude de 38 cas [5] 

III. Epidémiologie : 
1. Fréquence : 

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

  0,1% des tumeurs cutanées malignes.  

 1 à 6% des sarcomes cutanés.  

 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’âge peut aller de la 

naissance a 80 ans, Cependant, le DFS est rare chez l’enfant et la forme 

congénitale est exceptionnelle, environ 170 cas pédiatriques ont été publiés dont 

une trentaine à début congénital [8-9]. 

3. Sexe : 

Le DFS intéresse les deux sexes avec une prédominance masculine [10]. 

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

 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 à 60% des 

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

Les membres sont atteints dans 20% à 30% des cas, la tête et le cou dans 

10 à 15% des cas et le cuir chevelu dans 5% des cas [2, 16, 17,19]. 

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

L’adulte mais plus fréquente chez l’enfant [2, 15, 20,17]. 

Certaines localisations sont exceptionnelles : 

 Seulement 23 cas de DFS vulvaires ont été rapportés dans la littérature 

[21 ,22]. 

 Un DFS au niveau de la lèvre supérieure a été décrit [23]. 

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

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

5. Race : 

Toutes les races peuvent être intéressées par le DFS, mais il est difficile 

d’estimer l’incidence mondiale raciale de la tumeur car dans la majorité des 

séries ce facteur n’est souvent pas rapporté. 

Pour ce qui est de l’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 .  
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6. Facteurs favorisants /Pathologies associées : 

Il n’y a pas de facteur favorisant génétique. Le seul facteur 

environnemental relevé dans  différentes études est l’existence d’une notion de 

traumatisme (10 à 20%) ou de cicatrice  précédant l’apparition de la tumeur 

(vaccination, chirurgie, plaie).  

Dans la littérature, seulement deux cas familiaux ont été décrits. 

# Le premier est celui d’un père et son fils âgés respectivement de 44 ans 

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

# Le second est celui d’un patient âgé de 40 ans et son frère aîné. 

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 à 20% des cas 

[10]. Le délai entre le traumatisme et l’apparition de la lésion peut varier de 2 

mois à 20 ans, Ce retard est expliqué par l'évolution lente de la lésion et 

l'absence de signes fonctionnels et de troubles généraux. 

Il reste difficile d’établir une relation de cause à effet entre un 

traumatisme et la survenue de la tumeur. Par contre, il est bien établi que chez 

certains patients, un traumatisme peut entrainer après une phase de croissance 

lente, une poussée évolutive rapide de la tumeur [28]. 

Coetzee, en 1964, décrit pour la première 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 été rapportés dans la littérature [2 ,29-30]. 

D’autre cas de DFS sont survenus après une brûlure, sur une cicatrice 

chirurgicale, après une radiothérapie ou encore après une exposition prolongée à 
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l’arsenic [2,31, 17, 19, 32,33-34].Et enfin la grossesse, Il a été noté qu'au cours 

de la grossesse, le DFS présente une extension rapide ce qui suggère 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’où l’intérêt de l’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 à un stade 

avancé de la tumeur. C’est une masse ferme, multinodulaire (figure 1), fixée à 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 à une croissance soudaine de la 

tumeur. Elle peut atteindre de très grandes tailles. Même dans ces cas, l’état 

général du patient peut être bien conservé. 

La taille de la tumeur est variable, entre de 0,5 à 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% 
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Dans 43% des cas, cette forme multi nodulaire peut se développer, après 

un délai de latence variable de quelques mois à plusieurs années (en moyenne 

7,6 ans), à 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 à l’occasion d’une étude française 

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

 plaque sclérodermiforme: plaque blanche à brune, éventuellement couleur 

chaire, dure, plate voire invaginée. Diagnostics différentiels : une cicatrice, 

une lésion de sclérodermie, ou un carcinome basocellulaire superficiel. 

 plaque atrophique : plaque blanche à brune, éventuellement couleur chaire, 

souple, plate voire invaginée. Diagnostic différentiel : dermite atrophique 

(Figure 2). 

 plaque angiomateuse : plaque rougeâtre ou bleutée, dure ou souple, plate 

voire invaginée. Diagnostics différentiels : angiome, hématome, tache de 

naissance (Figure 3). 

 autres : micronodules coalescentes en plaque non protubérante. Diagnostic 

différentiel : lipoatrophie. 

    Le caractère asymptomatique et non spécifique de la tumeur est la 

cause d’un retard significatif du diagnostic, et on peut se retrouver lors de la 

première consultation devant une tumeur volumineuse, ulcérée ou hémorragique 

avec possibilité de présence d’adénopathies satellites et métastases. 

2. Particularités cliniques du DFS de l’enfant : 

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

Son incidence est probablement sous-estimée, car certaines tumeurs 
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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 l'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 à la 

sémiologie classique observée chez l'adulte avec un aspect de plaque lobulée, 

mobile sur le plan profond, de consistance dure, un peu élastique, recouverte 

d'une peau lisse et tendue [39].  

 

 

Figure 1 [17] : DFS multinodulaire 
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Figure 2 : DFS prenant l’aspect d’une plaque atrophique 

 

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

tomodensitométrie (TDM) ou bien une imagerie par résonance magnétique 

(IRM) permettront d’avoir des renseignements sur l’extension en profondeur de 

la tumeur. 

La TDM garde sa supériorité par rapport à l’IRM  pour l’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 

particulière [40]. L’injection de produit de contraste montre un rehaussement 

tissulaire hétérogène de la lésion, en rapport avec la vascularisation tumorale 

[40].Ses limites résident dans la mauvaise délimitation tumorale et les artéfacts 

de densité à l’interface os-tissus mou. 

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

Toutes les études ont montré la supériorité  de l’IRM  sur la tomodensitométrie 

dans la mise en évidence et l’extension de la tumeur, l’IRM va permettre 

d’étudier : 

 La localisation de la lésion. 

 La situation par rapport à l’aponévrose. 

 La mesure précise de la tumeur dans les trois plans de l’espace. 
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 L’extension locorégionale, notamment avec  les structures vasculo-

nerveuses. 

La tumeur se présente en IRM d’une manière peu spécifique, elle apparaît 

hypointense par rapport à la graisse sous cutanée sur les séquences T1, iso ou 

hyperintense par rapport à 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 même une TDM thoracique. 

Les autres examens complémentaires seront demandés en fonction des 

signes d’appel. 

VI. Aspects anatomopathologiques : 
1. Les types de prélèvements : 

En théorie une tumeur peut être prélevée par aspiration à l’aiguille, drill 

biopsie, biopsie chirurgicale partielle ou biopsie exérèse. 

1.1. Cytoponction : 

L’aspiration à l’aiguille si elle peut permettre une orientation 

diagnostique, doit être utilisée avec beaucoup de prudence car elle peut conduire 

à des erreurs diagnostiques. Elle peut cependant aider au diagnostic de récidive 

locale ou à 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 à 

condition qu'elle soit réalisée dans le cadre d'une équipe multidisciplinaire et 
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interprétée avec prudence par un pathologiste expérimenté dans le domaine des 

tumeurs des tissus mous. 

Même si le diagnostic de sarcome peut être affirmé, il est plus difficile de 

typer et de grader la tumeur sur ce type de prélèvement. La microbiopsie peut 

être utile dans le diagnostic de récidive locale ou à distance ou dans le diagnostic 

de tumeurs difficiles à aborder chirurgicalement, et chez des patients pour 

lesquels l'acte chirurgical constitue un risque notable. 

-La biopsie chirurgicale : 

En règle générale, le diagnostic et le grading seront effectués sur une 

biopsie chirurgicale, qu'il s'agisse d'une biopsie partielle ou d'une biopsie 

exérèse enlevant la totalité de la lésion, dans ce cas l’incision de biopsie doit 

prendre en considération la chirurgie seconde et l’abord doit être direct. 

2. L’aspect macroscopique du DFS : 

Il s’agit d’une masse protubérante développé au dépens  de la peau de 

couleur  blanc-grisâtres avec une taille moyenne de 5 cm [42] d’autres petits 

nodules annexes peuvent être 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 l’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 à une transformation myxoïdes [43,2]. On peut 

également 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 dès 1924 comme entité anatomoclinique distincte, le DFS 

continuait à être diagnostiqué par son aspect clinique jusqu’à 1962, lorsque 

Taylor et Helwig décrivent pour la première fois les caractéristiques 

microscopiques de la tumeur. 

Cette description histologique a dès lors facilité la différentiation entre le 

DFS et les autres tumeurs cutanées à cellules fusiformes. 

Il s’agit d’une prolifération cellulaire dermohypodermique, monomorphe, 

en nappe dense, séparée de l’épiderme par un liseré pâle. Ce sont des cellules 

fusiformes fibroblastiques, allongées, de taille régulière, et à cytoplasme 

éosinophile, d’abondance variable. Les cellules présentent un noyau ovalaire, à 

chromatine granuleuse dense, sans atypies majeures. L'activité mitotique est 

faible à modérée, généralement moins de 5 mitoses par 10 champs à fort 

grossissement (CFG). 

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 collagène, 

réalisant un aspect caractéristique en rayons de roue (cartwheel pattern) (Figure 

4). 

Ces cellules sont incorporées avec une quantité variable de fibres de 

collagène qui sont fines et non polarisables. La cellularité et la richesse en 
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collagène 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 œdémateuses, parfois 

myxoïdes 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 l’aspect macroscopique. 

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

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

En périphérie, les cellules tumorales émettent des projections irrégulières 

infiltrant le derme et le tissu sous-cutané. Ces extensions peuvent avoir une 

apparence trompeuse de collagène normal, expliquant ainsi la difficulté de 

déterminer histologiquement les limites de la tumeur et donc la survenue de 

récidives due à des excisions insuffisantes. 

En profondeur, la tumeur pénètre dans la graisse sous cutanée, pouvant 

envahir l’aponévrose (il s’agit d’une barrière carcinologique), les muscles ou 

l’os surtout lorsque les lésions 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 à controverses : on discutait des origines histiocytaire, neurectodermique 

ou fibroblastique. Actuellement, compte tenu des études en microscopie 

électronique, immunohistochimiques et génétiques, les auteurs s’accordent à 

dire que l’origine de la tumeur est fibroblastique. 

 

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 myxoïde (figure 5): 

Elle représente 10 à 20% des DFS. 

Dans cette forme l’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 plutôt que dans la 

tumeur primaire [2 ,16]. 

Sur le plan histologique cette forme peut être confondue au liposarcome 

[49,50], l’histiocytome fibreux malin [51] ou les neurofibromes diffus [10] mais 

le diagnostic est favorisé par la localisation relativement superficielle du DFSP 

myxoide et l’absence complète  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 à 

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 à certaines tumeurs une 

coloration noirâtre. Mais, dans certain cas, la quantité de mélanine est peu 

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

L’origine de ces cellules pigmentées reste controversée. Certains auteurs 

considèrent cette tumeur comme d’origine neuroectodermique [55], tandis que 

d’autres rejettent cette théorie et émettent l’hypothèse d’une colonisation 

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

taux de récidive estimé à 17% dans un délai moyen de 9 ans [57]. 

3.2.3. Fibroblastome à cellules géantes (FCG) : 

En 1989, sur une similitude à 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 l’identification des mêmes 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 myxoïde ou hyalinisé [17]. 

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

bordés de façon discontinue par des cellules géantes tumorales multinucléées 

[58]. 

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

des structures annexielles et des adipocytes [58]. 

Le DFS et le FCG partagent en outre les mêmes caractéristiques 

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

50% des cas. Aucune métastase n’a été rapportée à ce jour [59,58]. 

3.2.4. Forme atrophique : 

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

atrophique du DFS [62]. 

La tumeur en général plus petite, 2 a 6 cm, ces lésions sont observées dans 

la partie supérieure du tronc, soit dans les régions sus et sous claviculaires et les 

épaules sur une population plutôt féminine. 

Sur le plan histologique cette forme se définie par une atrophie dermique 

qui dépasse 50%. En fait, dans une telle lésion l’épaisseur du milieu de la 

tumeur est réduite de plus de 50% de l’épaisseur du derme qui l’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 être confondue 

avec la forme atrophique de l’histiocytofibrome bénin  [17], cependant celui –ci 

exprime le facteur XIIIa et la métallothionine mais pas le CD34, alors que le 

DFSP atrophique est CD34 positif, facteur XIIIa 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 l’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 arête de poisson, 

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

 

Figure 5 : Forme myxoïde 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 être très difficile de le distinguer du dermatofibrome (ou 

histiocytofibrome bénin). 

L’immunohistochimie contribue à l’élimination des diagnostics 

différentiels. 

L'utilisation des techniques d’immunohistochimie permet d’identifier les 

antigènes caractéristiques des cellules tumorales et contribue donc à 

l’élimination des diagnostics différentiels .Aiba et coll.ont observé que le DFSP 

était la seule tumeur fibrohistiocytaire  exprimant l’antigène CD34 dans 4 des 

5DFSP 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 façon uniforme 

l’antigène CD34 [66] (figure 8). 

C’est un glycopéptide transmembranaire de 110 kD de fonction 

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

Il a initialement été identifié sur les cellules souches hématopoïétiques, et 

existe également à la surface des cellules endothéliales vasculaires, des cellules 

dendritiques interstitielles, dans 10 à 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 

activité dans les récidives pourrait laisser envisager la transformation 

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

4.2. Autres marqueurs : 

4.2.1. Facteur XIIIA 

Le facteur XIIIa est un stabilisateur de fibrine présent au niveau des 

plaquettes, des mégacaryocytes, des macrophages et des monocytes sanguins. 

Ce facteur a été également identifié dans les dendrocytes du derme, ainsi que 

dans certaines tumeurs [71]. 

La plus part des études montrent que les cellules tumorales du DFS sont 

très faiblement réactives aux anticorps anti-facteur XIIIa. 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 l’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 à cellules 

fusiformes qui ont une différenciation conjonctive [17]. Le marquage avec la 

vimentine n’a pas un grand intérêt 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 

être considérée dans le contexte anatomoclinique . 

 

 

Figure 8 : Analyse immunohistochimique réalisée avec un anticorps anti-CD34 d’une 

coupe histologique d’un DFS. Un marquage intense des cellules tumorales est observé. 
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Figure 9 :Immunoréactivité au CD34  forte des zones de dermatofibrosarcome,faible 

dans la plage sarcomateuse .(grossissement ˣ50) 

 

5. Etude génétique : 

Durant ces dernières années, les caractéristiques cytogénétiques et 

moléculaires du DFS ont été progressivement identifiés. En effet, la détection 

d'anomalies génétiques spécifiques peut avoir un très grand intérêt  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 à la 

confirmation du diagnostic de DFSP dans la majorité des cas. 

Les premières 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 être 

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 à l’équivalent d’une translocation t(17;22). Cette hypothèse 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 l’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 l’identification 

d’un gène anormal résultant de la fusion entre le PDGFB (chaine beta Platelet 

Derived Groth Factor) en 22q13.1 et le COL1A1 (Collagène type 1A1) en 

17q21 [112]. Cette fusion est la conséquence de remaniements chromosomiques 

le plus souvent à type de chromosomes en anneau et, parfois, surtout chez 

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

Le gène PDGFB est l’équivalent de l’oncogène c-sis, un des premiers 

oncogènes connus, mais il s’agissait de la première description d’un 

remaniement structural de ce gène 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 gène COL1A1, il code pour 

le collagène de type 1A1, protéine la plus abondante exprimée chez les 

mammifères. 

Ainsi, il est désormais bien établi que le gène de fusion COL1A1-PDGFB 

est une anomalie moléculaire spécifique des tumeurs de la famille du DFS [76]. 

(Figure 10) 

Jusqu’à présent, le gène de fusion COL1A1-PDGFB a été décrit dans 62 

cas de DFS et de tumeurs apparentées de l’adulte et demeure le seul gène de 

fusion identifié dans cette tumeur [108]. Dans tous ces cas, la localisation du 

point de cassure dans le PDGFB est remarquablement constante, plaçant l’exon 
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2 du PDGFB sous le contrôle du promoteur du COL1A1. En revanche, la 

localisation du point de cassure dans le COL1A1 se situe de façon très variable 

entre les exons 7 et 47, dans la région codant pour l’hélice a du collagène [76]. Il 

n’apparaît aucune corrélation entre la localisation du point de cassure dans le 

COL1A1 par rapport à un exon donné et des paramètres cliniques ou 

histologiques [78]. 

À ce jour, quatre cas de DFS présentant des anomalies chromosomiques 

qui portaient sur des régions de cassure autres que les régions 17q22 et 22q13 

ont été rapportés [79]. Ces observations soulèvent la question de l’existence de 

DFS ne contenant pas l’anomalie classique COL1A1-PDGFB mais pouvant être 

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

Le remaniement des gènes COL1A1 et PDGFB semble avoir pour effet 

l’activation de la voie de signalisation du récepteur au PDGF (Platelet Derived 

Groth Factor) d’une manière autocrine et paracrine grâce à l’expression et à la 

sécrétion anarchique des formes chimériques COL1A1-PDGFB et de la forme 

mature du PDGFB. Les effets cellulaires des isoformes du PDGF sont dus à la 

liaison aux récepteurs au PDGF-A et B, deux récepteurs à activité tyrosine-

kinase dont l’activation déclenche différentes voies de signalisation 

intracellulaire [76]. Le rôle de COL1A1 dans les DFS semble donc limité à 

l’activité de son promoteur qui va contrôler l’expression du gène chimérique 

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

L’hypothèse selon laquelle la protéine chimérique COL1A1-PDGFB 

présenterait en elle-même une activité mitogénique et serait de ce fait facteur de 

croissance indépendant avec un rôle oncogénique propre de la partie COL1A1 

ne peut toutefois pas être exclue [81]. 
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La découverte de la fusion des gènes COL1A1 et PDGFB est essentielle à 

plusieurs niveaux : 

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

présentent des caractéristiques similaires. 

 La recherche de cette fusion peut permettre de confirmer un diagnostic 

douteux. 

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

traitements par l’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 à une trisomie 4. 

B) Analyse par technique (FISH) sur des noyaux cellulaires d’un DFS de 

l’adulte. 

Les signaux rouges correspondent au gène PDGFB (22q13) et les signaux 

verts au gène COL1A1 (17q22). On observe plusieurs signaux fusionnés 

(flèches) par cellule, correspondant à plusieurs copies du gène de fusion 

COL1A1-PDGFB. 
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VII. Diagnostic différentiel : 

Le problème le plus fréquent est de distinguer cette entité tumorale des 

autres tumeurs à cellules fusiformes. En général, l’aspect microscopique de 

cellules fusiformes ayant une organisation storiforme permet de guider le 

diagnostic. Dans les cas douteux, l’immunohistochimie voire l’étude 

cytogénétique permet de trancher. 

L’immunoréactivité à l’anticorps anti-CD34 est particulièrement utile 

dans le diagnostic différentiel du DFS des autres lésions fibrohistiocytaires, dans 

lesquels l’expression du CD34 est habituellement absente. 

1. l’histiocytofibrome 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 collagène biréfringent a la lumière polarisée .Il représente un 

infiltrat inflammatoire péri vasculaire avec dépôt d’hémosidérine 

.L’envahissement des tissus est irrégulier et radiaire le long des septats avec 

limite nette au niveau de l’hypoderme. 

Il se distingue par certains caractères absents au niveau du DFSP tel : 

l’hyperplasie de l’épiderme avec hyperpigmentation, la présence de sclérose, un 

marquage par l’anticorps anti-métallothionine positif. 

Rappelons par ailleurs que le DFSP est constitué de collagène non 

biréfringent avec des cellules monomorphes fusiformes d’agencement 

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

L’immunohistochimie peut être utile pour la distinction entre 

l’histiocytofibrome bénin et le DFS. L’histiocytofibrome étant généralement 
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négatif aux anticorps anti-CD34 mais positif aux anticorps anti-facteur XIIIa, 

contrairement aux cellules du DFS qui expriment le CD34 mais qui sont 

habituellement négatives au facteur XIIIa. Cependant ces deux marqueurs 

peuvent manquer de spécificité : certains cas d’histiocytofibromes bénins sont 

positifs aux CD34 et des foyers facteur XIIIa positifs sont mis en évidence au 

niveau de quelques DFS. Inversement, certains histiocytofibromes expriment 

faiblement le facteur XIIIa, de même certains DFS pour le CD34 [17, 46,82]. 

L’immunomarquage par les anticorps anti-CD34 et les anticorps anti-

facteur XIIIa garde son apport précieux dans le diagnostic différentiel de ces 

deux lésions malgré la possibilité de chevauchement d’expression [17]. 

2. Les tumeurs nerveuses bénignes : schwannomes ou 

neurofibrome : 

Le fibrome myxoide du DFSP est à différencier du neurofibrome .Le 

neurofibrome est fait de cellules à disposition uniforme en faisceaux et non 

storiforme avec des caractères 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 : léiomyomes et léiomyosarcomes: 

C’est une prolifération de cellules fusiformes fasciculées contenant des 

myofibrilles positives pour l’immunomarquage par la desmine et l’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 

élevée et de nécrose. 

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

musculaire profonde et sa croissance rapide. 

5. Fibrosarcome : 

En raison de leur pronostic très 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 positivité avec l'anti-vimentine mais 

l’immunomarquage avec l’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 myxoïdes : 

Il est parfois difficile à distinguer de la forme myxoïde 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. 

 CD34 Facteurs 
XIIIa 

Protéine 
S-100 

Actine 
muscle 

lisse 
Desmine Vimentine 

DFS + - - - - + 
Histiocytofibrome 
malin 

- + - + - + 

Fasceite nodulaire - - - + - - 
Tumeurs 
nerveuses 

+ /- - + - - - 

Fibrosarcome - - - + - + 
Histiocytome 
fibreux malin 

+/- - - - + /- + 
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VIII. TRAITEMENT : 
1. But : 

Le traitement du DFSP doit être d’abord carcinologique sans tenir compte 

ni de l’esthétique ni des possibilités de réparation locale .Ensuite, il sera 

réparateur de la perte de substance Mais il est préférable que l’exérèse 

chirurgicale carcinologique soit faite au même temps que le geste réparateur. . 

2. Moyens : 

En matière du traitement, La chirurgie tient un rôle majeur dans le 

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

 L’exérèse large et complète de la tumeur, seul garant de l’absence de 

récidive de tumeurs. 

 La réparation de la perte de substance. 

 

2.1. la chirurgie : 

2.1.1. La chirurgie classique : 

La chirurgie conventionnelle consiste en une exérèse large et profonde 

afin de réduire le risque de récidive. 

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

[83]. 

En 1962, Mc Peak juge qu’une marge d’exérèse d’au moins 3 cm à 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 l’exérèse était inferieur a 2cm, 

a 20% si elle dépassait 3 cm ,et constate un taux de récidives important chez les 

patients n’ayant pas bénéficié de l’excision du fascia sous-jacent . 

Vendroux parle d’une marge de sécurité de 5 cm en superficie avec 

sacrifice d’une barrière anatomique saine en profondeur. Ce plan est 

habituellement l’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 

être prévue par la TDM ou l’IRM [85]. 

Pour certaines localisations, tel que le visage, cette marge de sécurité ne 

peut être respectée. L’exérèse 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’exérèse doit être majorée .En effet 

une première exérèse insuffisante rend plus difficile la guérison par les gestes 

ultérieurs du fait de la rupture des barrières anatomiques faisant le lit des 

disséminations tumorales. 

Les pourcentages de récidives sont bien plus élevés lorsque la marge 

d’exérèse est inférieure à 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 l’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 exérèse 

large de 3 à 5 cm des bords visibles ou palpables de la lésion et l’ablation en 

profondeur de tout le tissu sous-cutané jusqu’au plan musculaire compris [87]. 

 

 

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

à plus de 5 cm de la tumeur 
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Figure 12 : Marge d’exérèse 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 Mohs : 

Cette technique a été rapportée par le Dr Fréderic MOHS, en 1933. Il l’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 excisé dans sa totalité. La pièce est orientée 

anatomiquement puis cartographiée. Elle est divisée en différents segments plus 

petits, qui sont à leur tour sectionnés après 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 à 

l’éosine et à l’hématoxyline. 

Des recoupes seront répétées jusqu’à obtention des berges saines. Les 

pièces seront ensuite envoyées au laboratoire d’anatomopathologie pour un 

examen final.  

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

complètement 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’exérèse, 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 à cette technique plusieurs points : 
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 exérèse fragmenté et non pas en monobloc. 

 Un temps long. 

 Un cout opératoire élevé 

 Nécessité d’un anatomopathologiste entrainé qui doit se rendre 

disponible pour l’examen extemporané. 

2.1.3. Curage ganglionnaire : 

La dissémination pour le DFSP se fait plus par voie hématogène 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 intérêt [2, 89,90]. 

2.1.4. Moyens de reconstruction : 

La reconstruction fait appel a tout l’arsenal technique et a tous les 

procédés de chirurgie plastique .La perte de substance engendrée peut ,dans de 

rares cas ,être fermée par suture cutanée simple pour des lésions moins de 3 cm 

de diamètre ,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 nécessité d’une marge d’exérèse importante la rend 

difficilement réalisable, sauf sur une peau laxe, abdominale ou chez l’obèse. 
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 La cicatrisation dirigée : 

Cette technique permet une épidémisation de la perte de substance après 

bourgeonnement de cette dernière. Elle est indiquée pour des tumeurs de 3 à 5 

cm de diamètre et celles qui siègent 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 à partir duquel il sera revascularisé. Cette technique est 

simple et permet la meilleure surveillance post opératoire. Elle est le plus 

souvent réalisée immédiatement après l’exérèse ou en différé. 

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 : éléments nobles à 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 l’exérèse s’étend en 

profondeur ,ou par visibilité des fibres musculaires par transparence lors du 

sacrifice de l’aponévrose. On distingue différents types de greffes selon leurs 

épaisseurs, à savoir : 

-greffe de peau mince : emporte l’épiderme jusqu’au niveau des papilles 

dermiques. La zone donneuse cicatrise spontanément par épidémisation insulaire 

spontanée en 8 jours à partir des crêtes de la basale laissées en place.une légère 

dyschromie peut persister sur la zone donneuse .Les zones de prélèvement sont 

les membres surtout les cuisses et les fesses, le thorax, l’abdomen ou le dos. 
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-greffe de peau semi-épaisse : Elle emporte  l’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 épidémiques en 15 a 21 jours .Les zones de prélèvement sont 

habituellement les membres surtout les cuisses et les fesses mais peuvent être 

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

-greffe de peau totale : Elle emporte toute l’épaisseur de la peau, épiderme 

et derme avec ses annexes pilo-sébacées .La zone donneuse incapable 

d’épidémisation insulaire doit être suturé. 

 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 être levés a partir du thorax, de l’abdomen 

ou de la partie proximale des membres .ils peuvent être 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 l’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 rôle de la radiothérapie dans le contrôle local de la 

tumeur [91,92]. 

Selon une étude de 38 cas, le contrôle tumoral local a été obtenu, avec un 

recul de 1 à 22 ans, avec une radiothérapie adjuvante chez 14 des 17 patients 

dont les marges d’exérèse étaient insuffisantes ou envahies (82%) [93]. Ainsi 

l’association chirurgie radiothérapie semble présenter une efficacité sur la 

prévention des récidives. 

Cependant, la radiothérapie peut être un complément à la chirurgie dans 

certains cas [94, 95]: 

 Récidives multiples. 

 Tumeur de très grande taille 

 Localisations empêchant une chirurgie large 

Quant à la radiothérapie exclusive, elle peut être tentée dans les tumeurs 

inextirpables, en cas de patients inopérables ou refusant tout traitement 

chirurgical [96]. 

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

cas de traitement par radiothérapie 
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Tableau 3 : Résultats du traitement du dermatofibrosarcome par radiothérapie 

auteurs Années Nombre 
de cas 

Récidive 
après 

chirurgie 
seule 

Récidive après 
chirurgie et 

radiothérapie 

Récidive 
après 

radiothérap
ie 

Mc 
GREGOR 

1961 10 0/8 suivi 2-6 
ans 

0/1 perdu de vue 0/1 suivi 20 
ans 

OEHLER 1988 19 0/4 suivi 2-17 
ans 
(résection 
complète) 

4/19 suivi 3-29 
ans 
(résection 
complète 

 

Mraks(52) 1989 10  0/9 suivi 1-8 ans 0/1 
SUIT(101) 1996 15  3/15 (12 cas de 

marges 
positives) 

0/3 suivi 9 
ans 

HAAS(100) 1997 38 7/21 suivi 1-
22 ans 

3/17 suivi 1-22 
ans 

 

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

fraction, 5 jours par semaine [97]. 

Si la radiothérapie est choisie comme modalité thérapeutique pour DFS, le 

suivi doit être rigoureux vu la possibilité de transformation fibrosarcomateuse 

des tumeurs traitées par radiothérapie [17]. 

  



Le dermato fibrosarcome de darier et ferrand 

48 
 

2.3. Traitement médical : 

2.3.1. La chimiothérapie : 

Il n’y a pas d’indication à l’utilisation de la chimiothérapie en première 

intention [17]. Beaucoup d'auteurs pensent que cette méthode thérapeutique 

devrait être réservée pour le DFS métastatique [2, 98,99]. Cependant, la 

chimiothérapie n'a pas montré une amélioration significative sur la morbidité ou 

la mortalité [100, 31,101]. Il apparaît que le rôle 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 à l’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 façon 

positive à l’imatinib. Un des patients avec DFS métastatique présentant un 

remaniement du PDGFB a répondu de façon partielle à l’imatinib mais la 

maladie a progressé après 7 mois de thérapie. 

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

l’imatinib n’a eu aucun effet. 

Si l’intérêt de l’imatinib mésylate dans les formes métastatiques du DFS 

n’est pas discutable en l’absence d’alternative thérapeutique, le bénéfice de son 
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utilisation dans les formes localisées reste à 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 tête et du cou : 

Lorsque le DFSP siège au niveau de la face, il devient impossible de 

respecter une marge de sécurité de 5 cm. l’exérèse chirurgicale est alors en 

fonction des notions de territoires anatomiques et fonctionnels, et d’unités 

esthétiques .L’exérèse d’une barrière anatomique saine en profondeur ne peut 

être transgressé. 

Rappelons que le principal facteur prévenant la récidive du DFSP  est la 

marge d’exérèse, une excision initiale incomplète peut aboutir a une récidive 

localement invasive, incontrôlable et potentiellement fatale  

Aux états unis, la technique de Mohs est le traitement de référence .Elle 

²est particulièrement efficace au niveau de la tête et du cou permettant la 

conservation d’un maximum de tissu sain tout en assurant un contrôle 

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, 

l’utilisation de la technique de Mohs. La reconstruction peut se faire par suture 

simple, greffe de peau semi épaisse ou de peau totale ou de lambeaux. 

3.2. Localisation scapulaire et thoracique [104,105] : 

La marge d’exérèse large est respectée mais l’exérèse 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 exérèse large mais aussi à la prévention de l’aspect 

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

et adapté à la localisation du DFSP du sein semble efficace. 

3.4. Localisation abdominale [109] : 

La marge d’exérèse à 5 cm avec sacrifice d’une barrière saine est 

maintenue. 

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

succès 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 : 

 des lambeaux issus de la cuisse : lambeau du tenseur du fascia latae, 

lambeau musculo-cutané du rectus femoris . 

 des lambeaux issu de la région abdominale : le lambeau du grand droit a 

pédicule épigastrique inferieur. 

Lorsque la reconstruction concerne la quasi-totalité de la région 

abdominale antérieure, la réparation fait appel aux lambeaux libres. 



Le dermato fibrosarcome de darier et ferrand 

52 
 

 Le tenseur du fascia lata 

 le lambeau musculo cutané du grand dorsal est préféré du fait de 

l’importance de l’étendu de la perte de substance qu’il peut combler, de 

sa fiabilité 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’exérèse large a 5 cm est difficile a respecter, la technique de 

Mohs est de choix. 

La reconstruction du DFSP  après exérèse 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 premières années. Toutefois, 

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

Par conséquent, le patient doit être revu tous les trois mois puis tous les 

six mois pendant les trois premières années. Il est ensuite nécessaire de 

maintenir une surveillance annuelle [17]. 

La surveillance clinique consiste à la palpation de la cicatrice et de la zone 

périphérique à la recherche de régions nodulaires ou infiltrés. Cette palpation est 

plus difficile si un lambeau de reconstruction a été utilisé plutôt qu’une greffe. 

Les aires ganglionnaires doivent être examinées, bien que l’existence d’une 

dissémination lymphatique soit très 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 à 

plusieurs années sans signe clinique inquiétant avec un état général conservé ce 

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

L’évolution peut être 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 l’évolution des DFS négligés, la tumeur peut atteindre des 

dimensions énormes. Elle peut également 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 

décès de deux patients par un envahissement cérébral dans l’évolution d’un DFS 

du scalp [31]. 

3. Récidive : 

L’évolution de cette tumeur est marquée par une forte tendance aux 

récidives locales si l’exérèse de la tumeur n’est pas complète. Ceci est le reflet 

des extensions infracliniques asymétriques de la tumeur qui sont laissées en 

place au cours d’une exérèse standard. 

Les récidives surviennent en majorité dans les 3 ans après la chirurgie 

initiale mais elles peuvent survenir bien des années après [6]. Il faut souligner ici 

l’importance d’un suivi à long terme. 

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

entre les récidives diminue [2]. 

Le taux de récidive est directement corrélé à l’exérèse chirurgicale initiale 

avec examen anatomopathologique standard. Le risque de récidive est 

inversement proportionnel à la marge d’exérèse. Le taux de récidive est de 44% 

après une exérèse sans marge, et inférieur à 20% après une exérèse large 

emportant de 3 à 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’exérèse. 

Auteur Année 
Nombre 

de 
patients 

Marge 
(cm) 

Suivi 
(année) 

Nombre 
de 

récidives 

Pourcentage 
de récidives 

Pack 1951 39 Large 0.5 à 20 8 21% 
Taylor 1962 98 Large 1 à 17 48 49% 
Burckhardt 1966 21 Large >5 7 33% 
Mc peak 1967 82 3cm 3 à 15 8 10% 
Pétoin 1985 96 4cm 1 à 15 6 6% 
Rutgers 1992 14 3cm 2 à 28 0 0 % 
Mark 1993 15 <2cm 3-16 9 60% 
Vendroux 1994 20 3 à 5cm 0.5-12 0 0% 
Arnaud 1997 107 5cm 5 2 1.86% 
Joucdar 2001 81 5cm 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 l’ordre de 1% de 

l’ensemble des extensions tumorales à 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 à 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 à 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 hématogène 

 le siège le plus fréquent des métastases est le poumon 

 les autres localisations rapportées sont intra-abdominales (pancréas, foie, 

estomac), rétropéritonéales, pariétales ou osseuses 

 le délai d’apparition des métastases varie de 1 à 33 ans. Elles surviennent 

en moyenne dans les 6 ans suivant la première exérèse 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’où la nécessité d’un suivi systématique et prolongé pour détecter une 

métastase asymptomatique. 

Sur le plan histologique, soit la métastase à 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 à 5 ans est 

estimée à 20% sur une revue de 30 cas. Dans la majorité de ces cas, le décès est 

survenu dans l’année suivant la découverte de la métastase [115]. 

Plusieurs facteurs favorisant la survenue de métastases ressortent : 

 une exérèse initiale de la tumeur primitive insuffisante notamment dans les 

zones où une exérèse avec marge importante est difficile à obtenir (visage) 

  un retard diagnostique et thérapeutique 
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 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 façon plus marginale, deux cas de métastases semblent avoir été 

favorisés par l’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 matière de métastases. Plusieurs cas de métastases de tumeurs de 

BEDNAR ont été rapportés [119] [120]. D’après 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 létales.  

Le pronostic est bon puisqu’un traitement curatif existe : l’exérèse 

complète de la tumeur. Une étude épidémiologique multicentrique rétrospective 

américaine retrouve un taux de survie à 5 ans de 99,2% dans les formes localisés 

[125], cependant dans les formes métastatiques, la survie a 5 ans est estimé à 20 

% sur une revue de 30 cas. 

Quelques facteurs de mauvais pronostic ressortent des différentes séries 

publiées [126] [118]: 

 l’exérèse incomplète, systématiquement à l’origine de récidive locale 

 la localisation au niveau de l’extrémité céphalique, où les principes de 

l’exérèse large sont plus difficiles à respecter 

 l’existence de plages de fibrosarcome au sein de la tumeur, la rendant plus 

agressive mais il semble qu’après exérèse complète, le pronostic soit 

identique à celui d’un dermatofibrosarcome 

 la profondeur de la tumeur 

 le caractère récidivé de la tumeur. 
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I. Matériels  

Il s’agit d’une étude rétrospective, à propos de 15 cas de 

Dermatofibrosarcome de Darier et ferrand (DFSP) pris en charge a l’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 épidémiologiques, cliniques, 

paracliniques, histologiques, thérapeutiques et le suivi des patients atteints de 

DFS, dont le diagnostic a été retenu sur des critères histologiques et 

immunohistochimiques. 

II. Méthodes : Fiche d’exploitation : 

Nous avons répertorié un certain nombre de données sur une fiche de 

saisie : 

 Les données épidémiologiques. 

 La présentation clinique et paraclinique. 

 L’aspect anatomopathologique. 

 La prise en charge thérapeutique. 

 Le suivi des patients. 

Ces données sont recueillies à partir des dossiers cliniques des patients 

ayant été hospitalisés aux services de chirurgie 1, de chirurgie 2 de l’Institut 

National d’Oncologie. 
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III. Résultats : 
1. Synthèse des observations : 

1.1. Epidémiologie descriptive (tableau 4) : 

Tableau 4 : Epidémiologie descriptive des tumeurs 

N Age/ans Sexe 
Délai avant la première 

consultation =Délai 
diagnostic 

Facteurs 
Favorisants 

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 (Tableau 5) : 

Tableau 5 : Présentation clinique des tumeurs 

N Aspect clinique Taille 
(cm) Localisation Caractère 

douloureux 
Aires 

ganglionnaires 
Etat 

général 

1 Multinodulaire Non 
précisé Thorax Non Libres altéré 

2 Nodulaire 6 Thorax Non ADP axillaire 
droite Conservé 

3 Nodulaire 8 Membre 
inferieur Non Libres Conservé 

4 Multinodulaire 8 abdomen Non Libres Conservé 
5 Nodulaire 2 Thorax Non Libres Conservé 
6 Nodulaire 5 Dos Oui Libres Conservé 

7 Plaque 10 Membre 
supérieur Non Libres Conservé 

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 Non 
précisé 

Membre 
inferieur Non Libres Conservé 

14 Nodulaire Non 
précisé Abdomen Non Libres Conservé 

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 Echographie 
abdominale TDM TAP IRM des parties molles 

1 Normale Non faite Nodules 
pulmonaires 
d’allures 
métastatiques 

Masse sous cutanée 
ovoïde des parties 
molles 

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 

N Type des cellules Grade 
FNLCC CD34 AC AML AC 

antivimentine 

1 Fusiformes II Non fait Non fait Non fait 

2 Fusiformes Non précisé Non fait Non fait Non fait 

3 Fusiformes Non précisé positif Positif Non fait 

4 Fusiformes Non précisé Non fait Non fait Non fait 

5 Fusiformes Non précisé Positif Non fait Positif 

6 Fusiformes Non précisé Non fait Non fait Non fait 

7 Fusiformes Non précisé Positif Non fait Non fait 

8 Fusiformes Non précisé 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 III 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 

N Geste chirurgicale Type de 
réparation 

Reprise après 
l’analyse de la 

pièce opératoire 

Moyens 
adjuvants 

1 Exérèse large Non précisé Oui chimiothérapie 
2 Exérèse large emportant le 

plan musculoaponevrotique 
Non précisé Non RAS 

3 Exérèse large Non précisé Non RAS 
4 Exérèse large Suture 

directe 
Non RAS 

5 Exérèse large Suture 
directe 

Non RAS 

6 Exérèse large emportant le 
plan musculaire 

Suture 
directe 

Non RAS 

7 Exérèse large emportant le 
plan aponévrotique 

Suture 
directe 

Non RAS 

8 Exérèse large arrivant au 
plan musculaire 

Suture 
directe 

Non RAS 

9 Exérèse large Non précisé Oui Radiothérapie 
10 Exérèse large Suture 

directe 
Non RAS 

11 Exérèse large Cicatrisation 
dirigé 

Non Chimiothérapie 
+ 
Radiothérapie 

12 Exérèse large prenant 
l’aponévrose 

Lambeau Oui RAS 

13 Exérèse large Suture 
directe 

Oui RAS 

14 Exérèse large Suture 
directe 

Oui Radiothérapie 

15 Exérèse large Non précisé 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. 

 

 

2.2. -Répartition selon l’âge : 

Il s’agit ici de l’âge au moment de la prise en charge. L’évolution de la 

tumeur étant lente, l’âge du début de l’apparition de la tumeur est difficile à 

établir avec précision.  

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

ans, avec des extrêmes allant de 32 ans à 66 ans. Le pic de fréquence dans notre 

série siège entre 31 et 40 ans. 

 

67%

33%

Graphique 1 : Repartition se lon le sexe

Homme

Femme
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Graphique 2 : Répartition selon l’âge 

 

 

2.3. délai au diagnostic : 

Le délai au diagnostic est monnaie courante : la tendance à banaliser cette 

tumeur qui évolue 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 1 
36 1 
48 1 
60 4 

72-240 1 
Plus de 240 2 
Non précisé 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 

-abdomen 
-dos 

 
3 
2 
7 

12 

Membre supérieur 1 1 
Membre inferieur 2 2 

Total 15 15 
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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 l’apparition de la tumeur n’a pas 

été précisé. 

  

7%
13%

80%

Graphique 3: Repertition selon la localisation

Membre superieur
Membre inferieur
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3. Description clinique : 

Dans notre série, les lésions initiales sont nodulaires dans 7 cas, soit 46,7 

% des cas, multinodulaires dans 4 cas (26,7 %) et prenant l’aspect d’une plaque 

indurée dans 4 cas (26,7 %). 

 

 

 

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

moyenne de 7,7 cm. 

 

 

46%

27%

27%

Graphique 4 : Aspect clinique des lésions

Nodulaire
Multinodulaire
Plaque
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Graphique 5 : Répartition selon la taille 

Le caractère 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 
standard 

Echographie 
abdominale 

IRM des parties 
molles 

Nombre de cas 6 2 2 
 

4.2. Bilan d’extension général : 

Une radiographie thoracique a été 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 à l’INO dans la période de notre étude 

étaient  de  deuxième main, intéressant 10 pièces d’exérèse et 05 biopsies. 

5.1. Aspect histologique : 

5.1.1. Types de cellules : 

L’examen histologique des pièces 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 à 

modérées.les figures de mitoses sont peu nombreuses. 

5.1.2. Grading histologique : 

Le système 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 I. 

5.1.3. Les marges d’exérèse : 

Pour les 15 cas qui ont bénéficié d’une exérèse chirurgicale, les marges 

sont saines (R0) dans 10 cas, envahies (R1) dans 4 cas, et un malade a été perdu 

de vu après le geste chirurgicale. Les marges d’exérèse  ne sont pas mentionnées 

dans aucun compte rendu. 

5.2. L’aspect immunohistochimique 

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

cas, soit 53,3% de la population étudiée. 

Les marqueurs étudiés sont : 

 Le CD34 dans les 8 cas. 

 L’actine musculaire lisse (AML) dans 1 cas. 

 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 l’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 à une exérèse 

large avec une marge de sécurité latéralement (non précisé sur les compte 

rendus) .En profondeur, l’exérèse, emportait une barrière anatomique saine : 

l’aponévrose musculaire le plus souvent ,suivis d’une réparation faisant appel 

aux différents procédés de la chirurgie plastique : 

 Exérèse-suture : elle était réalisé dans 8 cas, surtout pour les zones 

anatomiquement complaisantes : paroi abdominale, thorax .C’est la 

technique la plus utilisée. 
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 Exérèse –rapprochement des berges et cicatrisation dirigée : cette 

technique était réalisé une seule fois pour les tumeurs qui mesurent plus 

de 15 cm de diamètre. 

 Exérèse –autoplastie : utilisé dans notre série une seule fois. 

8. Analyse de la pièce opératoire : 

Après les résultats de l’examen anatomopathologique, 3 patients ont été 

repris chirurgicalement après l’analyse de la pièce d’exérèse présentant des 

marges envahies. 

9. Traitements adjuvants : 

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

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

 2 patients ont bénéficié d’une radiothérapie à la dose de 50 Gy, 2Gy/Fr sur 

35 jours 

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

 1 patients a bénéficié d’une radiothérapie a la dose de 60 Gy ,2Gy / séance 

sur 30 jours  

Pour les 4 malades qui ont bénéficié d’une radiothérapie postopératoire : 

 2 patients avaient des zones de transformations sarcomateuses à la pièce 

d’anatomopathologie. 

 1 patient avec une limite profonde tumorale a la pièce 

d’anatomopathologie. 

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

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

il s’agissait d’un DFS transformé en fibrosarcome métastasé au niveau 
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pulmonaire : Le patient a reçu 8 cures de chimiothérapie a l’Adriamycine-

ifosfamide a la dose de 60 mg /mette carré pendant 4 semaines. 

10. Suivi des patients : 

Tous nos patients ont été régulièrement suivis en consultations à des 

intervalles réguliers soit 1consultation tous les 3 mois pendant les 2 premières 

années et tous les 6 mois par la suite, sauf un seul malade qui été perdu de vu 

après 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 intérêt 

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 après 8 mois du geste chirurgicale et le deuxième après 2 ans. Les deux 

malades ont bénéficié  reprise chirurgicale avec exérèse large. 

11.2. Métastases : 

Il faut distinguer les nodules à distance, correspondant à 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 à base 

d’adriamycine –ifosfamide a la dose de 1,5Y/mètre 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 à travers une étude rétrospective portant sue 15 cas répertoriés à 

l’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 l’adulte [127] .l’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 très variable selon les séries. 

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

44]. 

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

prédominance féminine [128-53]. 

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

soit un sex-ratio de 2. 



Le dermato fibrosarcome de darier et ferrand 

80 
 

Tableau 13 : Répartition selon le sexe dans différentes séries. 

Série Taylor 
[26] 

Bendix-
Hansen 

[14] 

Behbahani 
[95] 

Fletcher 
[44] 

Joucdar 
[86] 

Chmitah 
[129] 

Notre 
série 

Sexe-ratio 3.6 0.9 0.9 1.16 1.25 1.6 2 
 

3. Répartition selon l’âge : 

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

ans, avec des extrêmes allant de 32 ans à 66 ans. Le pic de fréquence dans notre 

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

de localisation chez l’enfant. 

Comme décrit par plusieurs auteurs, cette tumeur peut survenir à 

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

deuxième décennie à la cinquième décennie [2, 15, 16, 86,44]. La moyenne 

d’âge 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 l’enfant moins 

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

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

 
Série 

Tranche d’âge (ans) 

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

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% 

Chmitah 
[129] 0% 4.8% 9.5% 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 : l’âge moyen des patients selon différentes séries 

Série Taylor 
[ 2] 

Fletcher 
[44] 

Chmitah 
[129] 

Behbahani 
[130] 

Tan 
[44] 

Notre 
série 

Moyenne 
d’âge 
(ans) 

27.3 40.3 42 40 38 45.4 

 

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 

l’apparition de la lésion et la première demande thérapeutique est en moyenne 

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

1an à 15 ans. 

Tableau 15 : retard diagnostique dans différentes séries. 

Séries Taylor [2] Bédix-Hansen 
[14] 

Tan 
[133] 

Chmitah 
[134] Notre série 

Retard 
diagnostique 

3 semaines 
à 33 ans 

3 mois à 2 
ans 

6 
mois 

à 
27 
ans 

Moyenne 
de 

3.5 ans 

01 an à 15 
ans 

(moyenne 
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 à 

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

sont attribués à la tête 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 tête et 

du cou et des extrémités des membres qui, comme dans la littérature sont très 

rares [2, 15, 20,17]. 

Tableau 16: la localisation tumorale selon les différentes séries. 

 
 
Localisations 

Séries 
Taylor [2] 
 

Behbahani 
[130] 
 

Bédix-
hansen 
[14] 
 

Chmitah 
[129] 
 

Notre 
série 

Tronc 50.4% 76% 57.9% 62% 80% 
Membres 34.8% 12% 31.6% 14.2% 20% 
Tête et cou 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 l’apparition de la tumeur n’a pas 

été précisé. Dans la littérature, la notion de traumatisme antérieur est retrouvée 

dans 10 à 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 à une blessure de 

guerre [2].D’autres cas de DFS sont survenus après une brulure, sur une 

cicatrice chirurgicale, après une radiothérapie ou encore après une exposition 

prolongée a l’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 lésion initiale s’étend lentement en quelques mois à quelques 

années pour aboutir à une formation tumorale multinodulaire. Non traités ces 

tumeurs peuvent devenir très volumineuses, ou bien s’ulcèrent pour devenir 

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

Dans notre série, les lésions initiales sont nodulaires dans 7 cas, soit 46,7 

% des cas, multinodulaires dans 4 cas (26,7 %) et prenant l’aspect d’une plaque 

indurée dans 4 cas (26,7 %). 

Tableau 16 : aspect clinique du DFS dans différentes séries. 

Séries Aspect clinique 
Multinodulare Nodulaire Plaque 

Joucdar [66] 43 .2% 35.8% 21% 
Notre série 26.7% 46.7 26.7% 

 

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

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

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

2. Taille des lésions : 

La taille de la lésion peut être extrêmement variable dépendant 

généralement du délai de consultation. Elle est en moyenne de 1 a 5 cm allant 

jusqu'à 40 cm [2, 130, 16, 136, 8]. 

La taille des lésions 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 Taille 
0-3 cm 3-5 cm 5-10 cm +10 cm imprécise 

Joucdar 
[86] 13.6% 27.2% 43.2% 16% 0% 

Behbahani 
[130] 58.8% 14.7% 26.5% 

Tan [133] 40% 30% 0% 1O% 20% 
Notre série 13.3% 20% 33.3% 13.3% 20% 

Tableau 18 : taille maximale des tumeurs selon différentes série. 

Séries Taylor [2] 
 

Bédix-hansen [14] 
 

 
Behbahani [130] 

 

Tan 
[133] 

 

Notre 
série 

Taille 
maxim

ale 
12 cm 7 cm 25 cm 13 cm 7.7 cm 

 

III. Caractéristiques anatomopathologiques : 

1. Types de prélèvements : 

Les 15 malades qui étaient  adressé à l’INO dans la période de notre étude 

étaient  de  deuxième main, intéressant 10 pièces d’exérèse et 05 biopsies. 

2. Aspects histologiques : 

Les caractéristiques microscopiques de la tumeur ont été décrites pour la 

première fois par Taylor et Helwig, en1962 [2]. Il 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 collagène, 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 mêmes caractéristiques 

histologiques décrites par la littérature. L’examen histologique des pièces met en 

évidence 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 à modérées. Les figures de mitoses sont peu 

nombreuses. 

3. L’aspect immunohistochimique : 

En général, l’aspect microscopique de cellules fusiformes ayant une 

organisation storiforme permet de guider le diagnostic. Cependant, le DFS peut 

parfois poser le problème de diagnostic différentiel avec d’autres tumeurs à 

cellules fusiformes : les tumeurs fibrohistiocytaires principalement 

l’histiocytofibrome bénin, les tumeurs nerveuses bénignes notamment le 

neurofibrome diffus, ou encore les tumeurs musculaires lisses. 

Dans les cas douteux, l’immunohistochimie permet de distinguer 

histologiquement le DFS des autres tumeurs à cellules fusiformes. 

La plus part des publications ont montré que 80 à 100 % des DFS 

expriment le CD34 [138, 130,46, 133,139]. Les cellules tumorales expriment la 

vimentine alors que l’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 à l’anticorps anti-CD34, bien qu’elle ne soit 

pas spécifique [17,45], est particulièrement utile pour le diagnostic différentiel 

du DFS des autres tumeurs fibrohistiocytaires, dans lesquels l’expression du 
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CD34 est habituellement absente [65, 123]. Cet immunomarquage peut être 

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, l’actine musculaire lisse, 

les CD68 ou encore le facteur XIIIa sont classiquement non exprimés par le 

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

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

Séries 
Ramani 
[138] 

 

Aiba [139] 
 

Behbahani 
[130] 

 
Tan [133] Notre série 

% 
TUMEURS 

CD34+ 
80% 100% 92.6% 100% 100% 
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IV. Principes thérapeutiques : 

1. Traitement chirurgical : 

Le protocole chirurgical traditionnel prévoit une exérèse large à 3 à 5 cm 

des bords visibles ou palpables de la lésion et l’ablation en profondeur de tout le 

tissu sous-cutané jusqu’au plan musculaire compris. 

Tableau 19: Marge d’exérèse selon les différentes séries 

Auteur Année Nombre de 
patients Marge 

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 3 a 5 cm 
Arnaud 1997 107 5 cm 
Joucdar 2001 81 5cm 

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 contrôle 

tumoral local était de 98 % et 93 % à 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 bénéficié d’une radiothérapie externe .2 

patients avaient des zones de transformations sarcomateuses a la pièce 

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

d’anatomopathologie. Pour le 4 ème patient, il s’agissait de la 3 ème 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 après la radiothérapie. 

Tableau 20 : Résultats du traitement du dermatofibrosarcome par radiothérapie. 

Auteurs Année Nombre 
de cas 

Récidive après 
chirurgie seule 

Récidive après 
radiothérapie et 

chirurgie 

Récidive après 
radiothérapie 

seule 
Mc 
GREGOR 1961 10 0/8 suivi 2-6 ans 0/1 perdu de vue 0/1 suivi 20 ans 

OEHLER 1988 19 
0/4 suivi 2-17 ans 
(résection 
complète) 

4/19 suivi 3-29 
ans 
(résection 
complète) 

- 

Mraks[143] 1989 10 - 0/9 suivi 1-8 ans - 

SUIT[144] 1996 15 - 
3/15 (12 cas de 
marges 
positives) 

0/3 suivi 9 ans 

HAAS[145] 19997 38 7/21 suivi 1-22 
ans 

3/17 suivi 1-22 
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 métastasé au niveau 

pulmonaire : Les deux patients ont reçu 8 cures de chimiothérapie a 

l’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 à 2 ans (moyenne de 16 mois), deux des 15 

patients ont récidivé localement, soit 13.3% des cas. 

La qualité de l’exérèse chirurgicale initiale constitue le principal facteur 

prédictif de récidives locales dans la plupart des études [2, 14, 136,33]. Dans des 

études où l’exérèse est dite large respectant une marge de 2 cm ou plus, le taux 

moyen de récidive est de 18% avec des extrêmes allant de 0 à 60% [17]. 

Les récidives surviennent généralement dans les 3 ans après la chirurgie 

initiale mais des cas de récidives tardives après 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 après le traitement initial [128]. 

Tableau 21: taux de récidive dans différentes séries où l’exérèse large a été réalisée. 

Auteur Année Nombre de 
patients 

Marge 
(cm) 

Nombre de 
récidives 

Pourcentage 
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 3 a 5 cm 0 0% 
Arnaud 1997 107 5cm 2 1.86% 
Joucdar 2001 81 5cm 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 à la catégorie des tumeurs donnant rarement des métastases. 

Le mode de dissémination est hématogène, rarement par voie lymphatique 

[143]. Le siège le plus fréquent des métastases est le poumon. 

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

en moyenne dans les 6 ans suivant la première exérèse 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 II 

et III de FNLCC . 

  



Le dermato fibrosarcome de darier et ferrand 

91 
 

 

 

 

 

 
 

Conclusion 
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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 à la récidive et 

sa rareté de métastases qui sont essentiellement pulmonaire. 

Cette tumeur apparait à tout âge, mais surtout à l’âge adulte avec une 

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

Le diagnostic est évoqué cliniquement et confirmé par l’étude 

anatomopathologique, ce dernier peut être difficile. Une étude 

immunohistochimique avec l’AC anti-CD34 peut être utile en cas de problème 

différentiel avec les autres tumeurs, notamment l’histiocytofibrome bénin qui 

constitue le principal diagnostic histologique. 

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

intérêt diagnostic, et plus récemment thérapeutiques. 

Le traitement de référence a longtemps été une exérèse chirurgicale large 

avec des marges de 3 à 5 cm. Actuellement, on privilégie des exérèses 

comportant des marges plus étroites avec contrôle rigoureux de celles-ci par 

l’étude anatomopathologique. La technique de Mohs sur coupes en paraffine 

permet une épargne tissulaire avec une analyse extensive des berges d’exérèse 

des foyers d’infiltration  hypodermique à distance pouvant ainsi être détectés et 

enlevés. Mais cette technique nécessite un coût élevé et des équipes entraînées. 

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’où la nécessité de surveillance clinique 

régulière et à 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 bénéficié d’une exérèse large  et nous avons 

observé seulement deux cas de récidives. 

Il nous semble donc, à la lumière de notre expérience, que le pronostic de 

cette maladie dépend du geste chirurgical pratiqué en première intention qui doit 

être complet d’emblée. Tout acte chirurgical inadéquat majore le risque de 

récidive, de dégénérescence sarcomateuse et l’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 l’apparition de la lésion et la 1ère consultation : Retard 

diagnostique (ans) :  

-L’histoire :            

        *Signes cliniques: # forme: nodulaire:                                  Multinodulaire : 

                                                      Plaque :                                     Ulcération : 

                                                      Autres : 

                         # Caractère douloureux : oui :                                    non : 

                         # Etat général : conservé :                                           Altéré : 

 

        * localisation de la lésion : - 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 :  

 

         *  IRM 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 pièce opératoire : 

                     #Aspect histologique : 

                     # Immunohistochimie  a l’AC CD34 : oui :                             non : 

                     #  Grade de FNCLCLL : 

 

               *Reprise ares l’analyse de la pièce 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 séances par semaine : 

                     #Chimiothérapie : oui                                       non  

 

Evolution :               

       - Rechute locale: Non :  

                                      Oui :                      date :                                  TRT :     

 

      -Rechute métastatique : non :                             Oui :                                      

                                                  Si oui : *date :                     

                                                                *TRT : 

       -Date de dernière 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-Exérèse Large 

Le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand est une tumeur cutanée 
mésenchymateuse à malignité intermédiaire. 

Rare, il se caractérise par une évolution lente, des métastases exceptionnelles et 
une tendance élevée à la récidive (21.4%). 

Nous rapportons l’expérience de l’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 à 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’âge de nos patients  est de 45,4 ans, avec des extrêmes allant de 
32 ans à 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 diamètre en extrême 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 l’objet d’une étude immunohistochimique sont tous réactifs à l’anticorps anti-
CD34. 

Le traitement chirurgical a consisté à une exérèse large avec une marge de 
sécurité de 5 cm. En profondeur l’exérèse emporte systématiquement une barrière 
anatomique saine. 2 patients ont été repris après l’analyse de la pièce 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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  الملخص
  الغرن الليفي الجلدي لداريي و فيران العنوان:

  السهلي مريم الكاتبة:

   استئصال واسع-تنكس-فيران-داريي- لغرن الليفي الجلديالأساسية:االكلمات 

هو ورم جلدي خبيث بكيفية متفاوتة . هدا المرض النادر يتميز  الليفي لداريي و فيرانالغرن 
  مع قدرته العالية على الانتكاس. بتطوره البطيء و ندرة النقائل

حالة مسجلة للغرن  15نورد تجربة المعهد الوطني للصحة بالرباط من خلال دراسة استعادية ل 
. نناقش من خلالها  2012إلى نهاية  2006وات ممتدة من  بداية الليفي لداريي و فيراند خلال ست سن

المميزات الوبائية , السريرية , النساجية ,العلاجية و التطورية لهدا النوع من الورم مع مقارنتها مع 
 المعطيات الموصوفة في الادبيات .  

مرضى من ة السنة . أغلبي 70سنة و أقصاهما  32مع حدين أدناهما  45,4بلغ معدل مرضانا 
  ).2الذكور ( نسبة الجنس 

 4حالات ,و شكل لطخة صلبة في  4حالات , متعددة العقد في  7ياخد الورم مظهرا عقديا في 
  ) .13.3حالات , كان الورم مؤلما في حالتين (نسبة% 

  . 20% و الإطراف بنسبة %80بنسبة تتموضع الأورام أساسا في منطقة الجدع 

  سنتمترا . 7,7أما معدل القد فهو سنتمترا, 15وصل قد الأورام إلى 

تتكون الأورام من خلايا مغزلية مرتبة في حزم قصيرة على شكل مدوم.الحالات التي خضعت 
  . 34CDلدراسة بالكيمياء النساجية كلها تعبر 

العلاج الجراحي تمثل في استئصال واسع و عميق مع التضحية بحاجز تشريحي نظيف. كانت 
  هؤلاء المرضى من إعادة استئصال. حدود الاستئصال غير سليمة في حالتين واستفاد

  فاد مريضان من العلاج الكيميائي.استفاد أربع مرضى من العلاج الإشعاعي و است

    لرئة.لاحظنا حالتي انتكاس الورم إلى ا
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Serment d'Hippocrate 

AAuu  mmoommeenntt  dd''êêttrree  aaddmmiiss  àà  ddeevveenniirr  mmeemmbbrree  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee,,  jjee  
mm''eennggaaggee  ssoolleennnneelllleemmeenntt  àà  ccoonnssaaccrreerr  mmaa  vviiee  aauu  sseerrvviiccee  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

  JJee  ttrraaiitteerraaii  mmeess  mmaaîîttrreess  aavveecc  llee  rreessppeecctt  eett  llaa  rreeccoonnnnaaiissssaannccee  qquuii  lleeuurr  ssoonntt  

dduuss..  

  JJee  pprraattiiqquueerraaii  mmaa  pprrooffeessssiioonn  aavveecc  ccoonnsscciieennccee  eett  ddiiggnniittéé..  LLaa  ssaannttéé  ddee  mmeess  

mmaallaaddeess  sseerraa  mmoonn  pprreemmiieerr  bbuutt..  

  JJee  nnee  ttrraahhiirraaii  ppaass  lleess  sseeccrreettss  qquuii  mmee  sseerroonntt  ccoonnffiiééss..  

  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  ppaarr  ttoouuss  lleess  mmooyyeennss  eenn  mmoonn  ppoouuvvooiirr  ll''hhoonnnneeuurr  eett  lleess  nnoobblleess  

ttrraaddiittiioonnss  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee..  

  LLeess  mmééddeecciinnss  sseerroonntt  mmeess  ffrrèèrreess..  

  AAuuccuunnee  ccoonnssiiddéérraattiioonn  ddee  rreelliiggiioonn,,  ddee  nnaattiioonnaalliittéé,,  ddee  rraaccee,,  aauuccuunnee  

ccoonnssiiddéérraattiioonn  ppoolliittiiqquuee  eett  ssoocciiaallee  nnee  ss''iinntteerrppoosseerraa  eennttrree  mmoonn  ddeevvooiirr  eett  mmoonn  

ppaattiieenntt..  

  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  llee  rreessppeecctt  ddee  llaa  vviiee  hhuummaaiinnee  ddééss  llaa  ccoonncceeppttiioonn..  

  MMêêmmee  ssoouuss  llaa  mmeennaaccee,,  jjee  nn''uusseerraaii  ppaass  ddee  mmeess  ccoonnnnaaiissssaanncceess  mmééddiiccaalleess  dd''uunnee  

ffaaççoonn  ccoonnttrraaiirree  aauuxx  llooiiss  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

  JJee  mm''yy  eennggaaggee  lliibbrreemmeenntt  eett  ssuurr  mmoonn  hhoonnnneeuurr..  

  



 

 

  

 
 بسم ا الرحمان الرحيم

 أقسم با العظيم

في المهنة الطبية أتعهد علانية:في المهنة الطبية أتعهد علانية:  هذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضواهذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوافي في    

  .بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية.بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية  
  .وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه.وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه  
   .وأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة مريضي هدفي الأول. وأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة مريضي هدفي الأول  
  .وأن لا أفشي الأسرار المعهودة إلي.وأن لا أفشي الأسرار المعهودة إلي  
  من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطب.من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطب.  وأن أحافظ بكل ما لديوأن أحافظ بكل ما لدي  
  .وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي.وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي  
  .وأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني أو عرقي أو سياسي أو اجتماعي.وأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني أو عرقي أو سياسي أو اجتماعي  
  .وأن أحافظ بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها.وأن أحافظ بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها  
  يق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديد.يق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديد.وأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطروأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطر  
  .بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسما بشرفي.بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسما بشرفي  

.وا على ما أقول شهيد  



 

 

 


