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Introduction:-

Introduction: Les dermatofibrosarcomes de Darrier et Ferrand sont
des tumeurs rares , de malignité intermédiaire rarement métastatique et
dont I’extension tumorale est souvent sous-estimee.

Matériel et Méthodes: une étude analytique de 30 patients qui ont été
pris en charge dans notre formation pendant une durée de six ans et
d’une revue de la littérature.

Résultats: patients jeunes, prédominance masculine, Tous nos patients
ont bénéficié d’une exérése chirurgicale large, avec des marges de
sécurité classiques : 5 cm chez la majorité des patients.

Discussion: Nous mettons le point sur I’aspect épidémiologique de la
maladie et les différentes modalités de prise en charge chirurgicale.
Objectif du travail: I'intérét essentiel du geste initial ; une exérese
compléte et précoce, une couverture simple par une greffe cutanée ;
permettent un suivi régulier des patients en post-opératoire.

Copy Right, 1JAR, 2019,. All rights reserved.

Le dermatofibrosarcome de Darrier et Ferrand (DFS) bien que rare est le sarcome cutané le plus fréquent. Il s’agit
d’une tumeur lentement évolutive, classée comme une tumeur de malignité intermédiaire rarement métastatique [1],
donc d’agressivité essentiellement locale , mais son invasion infraclinique souvent importante est responsable de
récidives fréquentes. La forme protuberans de Darier-Ferrand (DFSP) est la plus connue, mais il existe des formes
non protuberans de diagnostic souvent tardif. L'évolution peut étre marquée par une transformation avec apparition
de foyer(s) de fibrosarcome. Le DFS atteint principalement des sujets jeunes. Sa localisation préférentielle est le
tronc et les membres.Nous rapportons une série de 30 patients, opérés au service sur une période de six ans.

Matériel et Méthodes:-

A partir d’une étude rétrospective étalée sur six ans ; depuis janvier 2013 au 31 décembre 2018, nous avons étudié
30 patients présentant des Dermatofibrosarcomes histologiquement prouvés ; et qui ont étaient opérés service de
chirurgie plastique de I’hopital Militaire Mohamed V de Rabat .
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Les critéres d’inclusions : Tous les patients documentés et inscrits dans notre registre ;présentant un
dermatofibrosarcome de localisations variés : et qui ont bénéficiés de prise en charge chirurgicale dans notre
formation durant la période pré-citée.

Les criteres d’exclusion : les patients présentant des dermatofibrosrcomes, opérés et perdus de vue en post-
opératoire.

Les données analysées ont été 1’age, le sexe, La présence d’antécédents médicaux (Diabéte et tares) et chirurgicaux ,
le siége et la taille de la tumeur, ’extension profonde ,les techniques chirurgicales utilisés , le suivi et I’évolution a
court terme ,a moyen et a long terme ; pour guetter des complications éventuelles et des récidives locales.

Les résultats fonctionnels et esthétiques ont été jugés par le chirurgien et les patients en évaluant leurs satisfactions
sur le plan fonctionnel et esthétique en se basant sur une fiche d’évaluation.

Résultats:-

L’age moyen était de 42,2 ans allant de 11 & 64 ans, le sexe ratio était de 0,63 avec une prédominance masculine. Le
dos était la localisation préférentielle avec 33,33 % des cas, suivi de la face antérieure du thorax avec 23,33 % des
cas, I’abdomen avec 13,33 % des cas,

Les membres supérieurs et le cuir chevelu avec 10 % des cas et en dernier les membres inférieurs avec 6,66 % des
cas.Tous nos patients ont bénéficié¢ d’une exérése chirurgicale large, avec des marges de sécurité :

Latérales de 5 cm chez 28 patients, de 3cm chez 2 patients porteurs d'un DFS au niveau de 1’extrémité céphalique.
Et en profondeur emportant la premiere barriére anatomique saine.

Les techniques de Couverture de la perte de substance engendrée par l'exérése chirurgicale étaient les suivantes :
Greffes deromo-epidermiques semi épaisses dans 28 cas , et suture directe dans 2 cas.Une récidive locale était
notée chez un seul patient. Le recul moyen est de 5,3 ans avec des extrémes allant de 1 a 11 ans. Sur les 30 patients
opérés dans notre service, aucune métastase n'a été décelée.

Discussion:-

L’incidence estimée du DFS est de 1’ordre de 0,8 a 4,2 cas/millions d’habitants par an [2].Le diagnostic est
habituellement porté entre 30 et 50 ans (toutefois les ages extrémes se situent de 1’adolescence jusqu’a 90 ans et
plus). Les formes pédiatriques sont rares (moins de 6 %) et doivent absolument étre confirmées par un pathologiste
expérimenté. Il existe une trés légere prédominance masculine [3 4] .

Le risque de rechute métastatique est faible de ’ordre de 5 % [5 6] . Globalement le pronostic carcinologique est
bon avec une survie globale de 92 % a 5 ans. Cela dit ce pronostic est directement lié a la qualité de la prise en
charge [7] .

Historiqguement, compte tenu du caractére invasif et spéculé de la tumeur, la chirurgie était basée sur une exérése
large, jusqu’a 5 cm en périphérie de la tumeur, mais cependant sans spécificité sur les marges idéales en profondeur.
Ce sacrifice était le seul capable d’assurer un risque faible de récidive locale, faisant office donc de standard.
Quelques séries comportant des patients avec des marges supérieures a 5 cm font état d’un risque de rechute quasi
nul [8 9] , sans précision sur les éventuelles séquelles associées. A I’opposé, en cas de résection marginale (R1), le
taux de récidive locale peut grimper a plus de 60 % [10] . D’autres séries publiées avec des marges d’exérése allant
de 2 a 5 cm retrouvent un risque de rechute locale de 1’ordre de 6 % [6 11 12] .

Dés lors, les chirurgiens cherchent & optimiser la marge idéale de résection. Ainsi, la technique de Mohs centrée sur
I’analyse extemporanée des marges s’est rapidement développée. La technique initiale a été décrite en 1941 ( zinc
chloride chemosurgery ), secondairement améliorée en 1974 par ’analyse extemporanée des marges de résection
[13] . Cette technique chirurgicale avec analyse immédiate des berges saines permet d’améliorer le résultat de
I’analyse histologique en la standardisant mais aussi de limiter le sacrifice chirurgical [ 14 15 16 ] . Cependant, cette
chirurgie « micrographique », sur prélévement congelé, imposait soit une expertise histologique par le chirurgien,
soit une étroite collaboration entre chirurgien et anatomo-pathologiste, avec une analyse fastidieuse en temps réel de
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I’intégralité du prélévement, curetage de la tumeur clinique ( debulking ), excision en forme de « saladier » et
orientation topographique des berges puis coupes au cryostat avec réalisation de coupes paralléles a 1’épiderme
depuis la face hypodermique jusqu’a 1’épiderme afin de réaliser une analyse tri- dimensionnelle des berges. Ces
contraintes ont amené, dés 1988, a modifier la technique et a plutdt réaliser une analyse secondaire sur paraffine,
plus lente mais plus précise (appelée le « slow-Mohs » ou technique de Breuninger [17] ). Cette analyse « 3D-
histology » avait ’avantage d’optimiser le temps opératoire en limitant I’attente des résultats, mais aussi de respecter
les protocoles standards anatomopathologiques. Deux variantes techniques ont été décrites pour le slow-Mohs : « en
muffin », ou ’emballage du muffin est décollé au pourtour puis analysé, ou « en gateau », ou c’est le moule du
gateau qui est séparé pour étudier les berges.

Les résultats oncologiques apres congélation (Mohs) ou fixation sur paraffine ( slow-Mohs ) ont été comparés
rétrospectivement par Breuninger, ne retrouvant aucun avantage a la technique initiale de Mohs, faisant conclure en
faveur de la technique standard sur paraffine, bien plus facile a réaliser [18] Farma et al. ont rapporté leur
expérience de chirurgie micrographique avec des marges allant de 1 a 2 cm pour 2014 patients et soulignent
I’importance de I’examen méticuleux des marges en anatomopathologie. Afin d’obtenir des marges négatives,
certains patients ont été parfois opérés jusqu’a 4 fois (médiane d’une intervention néanmoins). Une radiothérapie
adjuvante a méme été proposée pour 9 patients (dans 6 cas pour une exérése marginale sans reprise chirurgicale
possible). Le taux de récidive locale était de 1 % avec un suivi médian de 64 mois [19] .

Cette tumeur est considérée comme chimio-résistante bien que des réponses anecdotiques ont été rapportées avec le
méthotrexate [20]. Inhibant le PDGFbR (mais aussi Kit, Abelson et CSF1), l'imatinib était & évaluer dans le
traitement du dermatofibrosarcome. Les premiers cas rapportés dans la littérature ont montré que seules les tumeurs
présentant le transcrit de fusion répondent a I'imatinib.

Il n’y a pas d’essai randomisé comparant chirurgie micrographique de Mohs (ou slow-Mohs ) versus chirurgie large
avec analyse meéticuleuse des marges. Une méta-analyse a été realisée par Foroozan et al. ; 19 études
(essentiellement rétrospectives) non randomisées ont été analysées. Le suivi médian était de 68 mois avec des taux
de rechute locale de 1,1 % avec la chirurgie micrographique de Mohs (1C95 % : 0,0-6,0 %) contre 6,3 % avec la
chirurgie large (1C95 % : 3,2-11,0 %) [21] .

Dans notre série:
la chirurgie était basée sur une exérese large avec des marges latérales de 5 cm pour 28 cas et 3 cm pour 2 cas
(tumeur localisée au niveau de I’extrémité céphalique) emportant en profondeur une barriére anatomique saine.

Sur 18 patients vus en premiere intention, aucun cas de récidive:
Sur les 12 patients traités en deuxiéme intention, on note un seul cas de récidive, il s'agit de la patiente porteuse d'un
dermatofibrosarcome du cuir chevelu récidivant.

Cette constatation témoigne de I'importance du premier acte chirurgical:
la reconstruction par lambeaux ne peut étre envisagée que lorsque nous disposons d'un diagnostic histologique de
certitude.

Cependant la greffe de peau semi-épaisse a été réalisé chez 28 patients et la suture directe chez 2 patients
seulement. Ces derniers présentaient des dermatofirosarcomes de la paroi abdominale.

Dans notre série, la totalité des patients ont bénéficié d'un suivi strict:

C'est la raison pour laquelle il conviendrait de bien former les médecins traitants, au cours des diplémes
universitaires et des congres sur la prise en charge ce type de pathologie et contribuer & une information large de la
population ;permettant ainsi un diagnostic précoce.
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Figure 1:- Aspect initial de la tumeur.

Figure 3:- DFS du tronc ,mobilisation d’un lambeau grand dorsal pédiculé pour couverture de la perte de substance.
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Figuré 5:- DFS du tronc, Aspect initial de latumeur.
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Figure A:- DFS de I’avant bras, Aspect initial de la tumeur.
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Figure B:- Aspect aprés exérése tumorale large.

- ———

Figure C:- Aspect a 6 mois de la couverture de la perte de substance par une gFéffe de peau derﬁi-epaisse.
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Figure A:- DFS du cuir chevel

Figure C:- Aspect aprés 3mois avec couverture de la perte de substance par un lambeau de grandd dorsal libre.

Figure D:- Aspect aprés 3mois avec couverture de la perte de substance par un lambeau de grandd dorsal libre.
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Conclusion:-
Le Dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand est une tumeur cutanée rare, a évolution locale lente. Le risque
évolutif de cette maladie est probablement plus lié aux récidives locales qu'aux métastases qui sont exceptionnelles.

Le diagnostic, souvent évoqué lors de I'examen clinique, repose sur I'étude histologique et peut, en cas de doute, étre
confirmé par une étude immunohistochimique.

Le traitement du DFS est exclusivement chirurgical et consiste en une exérése large, mais exige néanmoins une
surveillance clinique a vie sachant que certains cas de récidives ont été décrits tardivement.
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