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Introduction : 

Le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand est une tumeur 

mésenchymateuse  cutanée maligne rare mais non exceptionnelle, 

représentant moins de 0,1% des tumeurs malignes et moins de 5% des 

sarcomes des tissus mous de l’adulte (1; 2). Il  a été décrit par Jean Darier et 

Marcel Ferrand en 1924 (3). Cette affection survient assez fréquemment chez 

les hommes dans les 3èmes et 4ème décennies  et se présente cliniquement sous 

forme  de plaques fermes rougeâtres  ou de nodules (4). Les sites de 

prédilections sont le tronc, les extrémités, la tête et le cou. C’est une tumeur à 

potentiel de malignité intermédiaire. Son mécanisme étiopathogénique reste 

indéfini malgré sa présentation histologique distincte.  Le pronostic  est bon 

après une résection complète, ce pendant les résections incomplètes sont 

sources de récidives et pouvant être responsables d’une transformation 

sarcomateuse franchement maligne et métastasiante. (2). 
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Le diagnostic de cette affection est exclusivement  histologique. Ainsi, les pays 

en développement où il y’a très peu de médecins spécialistes, les laboratoires 

d’histopathologie  sont rares et peu accessibles à la population lointaine. Cette 

affection peut être prise à tort comme des affections banales comme le lipome 

et autres tumeurs bénignes.  

Le but de ce travail était d’étudier le profil épidémiologique clinique et évolutif 

des cas de dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand diagnostiqués dans le 

laboratoire d’histopathologie du service de dermatologie du (CNAM). 

 

 

 

Objectifs : 

Objectif général : 

Etudier le profil épidémiologique clinique et évolutif des cas de 

dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand diagnostiqués   dans le laboratoire 

d’histopathologie du service de dermatologie du CNAM. 

 

Objectifs spécifiques : 

1. Décrire les caractéristiques socio-demographiques des patients. 

2. Décrire les aspects cliniques des patients. 

3. Décrire les aspects évolutifs du dermatofibrosarcome de Darier et 

Ferrand. 

4. Décrire les aspects thérapeutiques du dermatofibrosarcome de Darier et 

Ferrand. 
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1. Généralités     

Le dermatofibrome décrit par Darier et Ferrand en 1924, et appelé 

dermatofibrosarcome protubérant par Hoffman en 1925, est une tumeur 

cutanée d’évolution très lente dont la récidive est essentiellement locale (5). 

1.1. Définition : 

Le dermatofibrosarcome de Darier-Ferrand est une variété particulière de 

tumeur desmoïde de la peau. Il survient essentiellement chez les enfants et les 

adultes jeunes, et plus rarement chez les personnes âgées (6). Elle se 

développe aux dépens du tissu conjonctif (7). 

1.2. Historique de la maladie : 

En 1890: Le dermatofibrosarcome a été décrit pour la première fois par Taylor 

RW comme tumeur sarcomateuse ressemblant à une cicatrice chéloïdienne. Il 

s’agissait 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 (8). 
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Dans la même année Sherwell rapporte un cas semblable à la Société 

Dermatologique de New York sous le non de «Morphée hypertrophique» (9). 

En 1921 : Le dermatofibrosarcome a été rapporté par Kuznitsky et Gradish. Il 

s’agissait de 3 cas de DFS localisés à la paroi thoracique (10). 

En 1924: C’est Darier et Ferrand qui décrivent le dermatofibrosarcome pour la 

première fois comme une entité clinico-pathologique distincte sous le nom de 

dermatofibrosarcome progressif et récidivant à partir de 4 observations. 

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 (3). 

En 1925: Hoffman publiait 3 nouveaux cas et donnait à cette tumeur le terme 

de dermatofibrosarcome protubérant (11). 

En 1952: Pack  et Taylor conseillent en plus de l’exérèse large de la tumeur, 

une ablation du fascia sous jacent. 

En 1957: La forme pigmentée du dermatofibrosarcome a été décrite pour la 

première fois par Bernar.  

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 (13). 

En 1985: La forme atrophique du dermatofibrosarcome a été rapportée pour la 

première fois par Lambert (14). 

En 1990: Ramani et collaborateurs furent les premiers à détecter l’expression 

de l’antigène CD34 dans 4 des 5 DFSP de leur étude (15). 

En1995: Dominigez et collaborateurs confirment l’origine fibroblastique.                                                                                                                                           

1.3. Rappel de la peau : 

La peau est constituée de trois couches superposées, de la surface vers la 

profondeur du corps: l’épiderme, le derme et l’hypoderme. 
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a. L’épiderme : 

L’épiderme, couche la plus superficielle de la peau, est un épithélium 

pavimenteux stratifié kératinisé dans la constitution duquel entrent 4 

populations cellulaires différentes: les kératinocytes, les mélanocytes, les 

cellules de Langerhans et les cellules de Merkel. L’épiderme ne contient aucun 

vaisseau sanguin ni lymphatique, mais renferme de nombreuses terminaisons 

nerveuses libres. 

 Les kératinocytes : 

Les kératinocytes subissent en permanence une évolution morphologique 

témoignant de leur kératinisation sous-tendant le rôle de barrière protectrice 

(mécanique et chimique) de l’épiderme. Cette évolution se fait de la 

profondeur vers la superficie et permet de distinguer sur une coupe 

d’épiderme quatre couches superposées de la profondeur vers la superficie: la 

couche germinative (ou basale), la couche à épines (ou spineuse), la couche 

granuleuse et la couche cornée (compacte, puis desquamante) : 

 La couche germinative : 

La couche germinative assure par les mitoses de ses  cellules,le renouvellement 

de l’épiderme. Elle est constituée de cellules cubiques ou prismatiques, 

contenant de nombreux grains de mélanine phagocytés qui permettent à 

l’épiderme d’assurer son rôle de protection de la lumière et qui sous-tendent 

le rôle de régulation de la pigmentation cutanée qu’ont les kératinocytes. 

 La couche à épines : 

Dans la couche à épines, les cellules commencent à s’aplatir, le noyau et les 

organites cytoplasmiques sont intacts, les filaments intermédiaires de kératine 

groupés en faisceaux denses, la liaison inter kératinocytaire est assurée par les 

desmosomes. 

 La couche granuleuse : 
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Dans la couche granuleuse, la cellule est très aplatie, le noyau commence à 

dégénérer et surtout apparaissent au sein des trousseaux de filaments de 

kératine de nombreux grains de kératohyaline et des kératinosomes. 

 La couche cornée : 

Enfin, dans la couche cornée, le kératinocyte (qui prend maintenant le nom de 

cornéocyte) est complètement aplati, le noyau et les organites cytoplasmiques 

ont totalement disparu, le cytoplasme est rempli de trousseaux fibrillaires 

formés à partir des filaments de kératine et des grains de kératohyaline. Les 

membranes plasmiques sont devenues très denses et épaisses et les 

desmosomes (qui prennent alors le nom de cornéodesmosomes) sont 

profondément modifiés avec une ligne dense extra-cellulaire très épaisse; en 

superficie de la couche cornée, les cornéocytes se détachent de l’épiderme 

(desquamation) après la lyse du cément intercellulaire et des 

cornéodesmosomes (principalement sous l’action d’une enzyme sécrétée par 

les kératinosomes, la stéroïde-sulfatase). 

 Les mélanocytes : 

Dans l’épiderme, les mélanocytes sont situés principalement dans la couche 

basale. Ils ont un aspect étoilé et leurs prolongements cytoplasmiques 

s’insinuent entre les kératinocytes. Ils sont dépourvus de systèmes de jonction 

inter-cellulaire avec les cellules voisines. En microscopie optique, les 

mélanocytes ne sont identifiables qu’avec des colorations argentiques ou par 

des techniques immunocytochimiques (HMB 45, anticorps anti-protéine S100, 

par exemple). 

La mélanine est le pigment produit par les mélanocytes au niveau d’organites 

cytoplasmiques. La biochimie de la synthèse de la mélanine n’est pas encore 

parfaitement connue. On décrit deux types de pigments mélaniques : 

l’eumélanine qui est noir-marron et la phaémélanine qui est jaune orangée. La 
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tyrosinase est l’enzyme clé de la synthèse de la mélanine. La synthèse de la 

mélanine est soumise à des régulations complexes, en particulier par des 

hormones et des cytokines (alpha-MSH, FGF basique, HGF, insuline) ainsi que 

par certaines prostaglandines. La mélanine est en grande partie responsable de 

la couleur de la peau et des phanères. 

 Les cellules de Langerhans : 

Les cellules de Langerhans font partie du groupe des cellules dendritiques. 

Elles dérivent des cellules souches hématopoïétiques situées dans la moelle 

osseuse et sont présentes dans tous les épithéliums pavimenteux stratifiés des 

mammifères. Elles sont en particulier dispersées entre les kératinocytes de la 

couche  à épines de l’épiderme.  

La microscopie électronique permet de distinguer les cellules de Langerhans 

des mélanocytes, en mettant en évidence dans leur cytoplasme d’une part, 

l’absence de prémélanosomes et de mélanosomes et d’autre part, la présence 

de petits organites discoïdes pathognomoniques (granules de Birbeck).  

Les cellules de Langerhans initient et propagent les réponses immunes dirigées 

contre les antigènes appliqués sur la peau. Elles sont capables d’ingérer des 

particules étrangères, y compris des micro-organismes. Après avoir capté 

l’antigène, les cellules de Langerhans activées quittent l’épiderme et gagnent 

les ganglions lymphatiques satellites où elles présentent les déterminants 

antigéniques aux lymphocytes T. Le GM-CSF induit la prolifération et la 

différenciation des précurseurs des cellules de Langerhans, ainsi que leur 

activation. Plusieurs marqueurs immunocytochimiques permettent de les 

identifier (CD1a par exemple). 

 Les cellules de Merkel : 

Situées, de façon dispersée dans la couche germinative entre les kératinocytes 

basaux au contact d’une terminaison nerveuse libre. Les cellules de Merkel 
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sont caractérisées en microscopie électronique par la présence dans leur 

cytoplasme de très nombreuses vésicules à centre dense entouré d’un halo 

clair.  

Les cellules de Merkel sont des cellules neuro-endocrines qui expriment des 

marqueurs neuronaux (chromogranine, synaptophysine, nombreux 

neuropeptides) et des marqueurs épithéliaux (nombreuses kératines, 

notamment la K20, qui, au niveau de la peau et de ses annexes, serait 

spécifique des cellules de Merkel). Les cellules de Merkel sont des 

mécanorécepteurs qui auraient également des fonctions inductives et 

trophiques sur les terminaisons nerveuses de l’épiderme et sur les annexes 

cutanées. 

b. Le Derme : 

Le derme est un tissu conjonctif habituellement lâche en périphérie et plus 

dense (fibreux) en profondeur. Il contient de nombreux vaisseaux sanguins et 

lymphatiques, des nerfs et des terminaisons nerveuses sensitives libres et 

corpusculaires, ainsi que diverses annexes cutanées dérivées de l’épiderme et 

plongeant dans le derme. 

c. L’Hypoderme : 

Continuant le derme vers la profondeur, l’hypoderme est un tissu conjonctif  

lâche richement vascularisé qui, selon les conditions de nutrition et les régions 

de la peau, contient plus ou moins de tissu adipeux.     

1.4. Etiopathogenie : 

Différentes origines sont évoquées par confrontation des données de 

l’immunohistochimie et de l’analyse en microscopie électronique : 

fibroblastique, histiocytaire, neuroectodermale (16).  

a. Origine fibroblastique : (17 ; 18). 
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Les dernières études sont en faveur d’une origine fibroblastique. En 1995, sur 

une étude de 38 cas de DFS, Dominiguez et Al confirment l’origine 

fibroblastique et/ou myofibroblastique en s’appuyant sur:  

La morphologie des cellules tumorales en microscopie électronique: en effet, 

ce sont des cellules fusiformes avec un noyau semblable à celui d’un 

fibroblaste contenant au sein de leur cytoplasme des réticulums 

endoplasmiques fabriquant du collagène in vitro.   

 La présence à la périphérie des cellules de myofilaments musculaires lisses 

dans plus de 85% des cas, signe d’une différenciation myofibroblastique 

tumorale. 

 La positivité en immunohistochimie du marquage par les anticorps anti-AML 

et anti vimentine. Par contre, la positivité du DFS à l’immunomarquage par 

l’anticorps anti-CD34 va à l’encontre de cette origine. En effet, les 

proliférations fibroblastiques n’expriment pas le CD34.  

b. Origine neurale : (19). 

Cette hypothèse était auparavant la plus admise, actuellement elle semble 

exclue. La tumeur se développerait d’une cellule périneurale ou endoneurale. 

Weis et Nickoloff remarquent la présence de cellules CD34+ dans l’aponévrose 

normale et dans un grand nombre de tumeurs des nerfs périphériques tel le 

neurofibrome, positivité retrouvée aussi dans le DFS (20). De même, pour 

Enzinger, la découverte de l’expression par cette tumeur d’un antigène parfois 

exprimé par quelques cellules de l’endonèvre renforce l’idée qu’elle puisse 

représenter une variante inhabituelle de la tumeur des gaines nerveuses (21). 

C. Origine histiocytaire :(22 ; 23).  

Elle est évoquée devant:  

 La présence de cellules tumorales ressemblant à des histiocytes.  
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La présence d’enzymes de type histiocytaire (alpha 1 antitrypsine et alpha 1 

anti-chymotrypsine) identifiés dans les cellules tumorales mises en culture. 

L’hypothèse d’une cellule mésenchymateuse unique indifférenciée originale 

est soutenue par plusieurs auteurs sur la récente mise en évidence du 

potentiel de différenciation d’une cellule mésenchymateuse souche. 

2. Signe : 

2.1. Type de description : localisation dorsale 

2.1.1 Signes cliniques : 

 Phase initiale : 

 La lésion peut prendre initialement l’aspect d’une plaque unique «non 

protubérante ». Quatre catégories cliniques de DFS non protubérants à sont 

décrits (24). 

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

éventuellement de couleur chair, souple, plate voire invaginée.  

Plaque sclérodermiforme : Plaque blanche à brune, éventuellement couleur 

chair, dure, plate voire invaginée, pose problème diagnostic avec une lésion de 

sclérodermie, ou un carcinome basocellulaire superficiel.  

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

plate voire invaginée.  

 Phase d’état : 

La lésion initiale s’étend lentement en quelques mois à quelques années pour 

aboutir à une formation tumorale indolore évocatrice prenant l’aspect d’une 

plaque dermohypodermique, parsemée de nodules, polychrome blanc-

jaunâtre, brun ou rose, et parfois télengiectasique, de taille variable fixée à la 

peau en regard mais parfaitement mobile par rapport aux plans profonds (13, 

25, 26). Dans la majorité des cas, les lésions restent stables ou évoluent 
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progressivement pendant une période considérable précédant une phase de 

croissance accélérée (13 ; 27 ; 28). 

L’état général des patients reste longtemps conservé et il n’y a pas 

d’adénopathies (25 ; 26). Le caractère douloureux n’est retrouvé que dans 10 à 

25% des cas (27 ; 29 ; 30 ; 31). 

 

1.2 Signes paracliniques : 

L’imagerie n’est d’aucune aide diagnostic au stade nodulaire. Au stade de 

début, elle permet d’approcher la nature lésionnelle (32). Elle permet d’établir 

le bilan d’extension (33).  

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

osseuses, particulièrement au niveau cervico-faciale (33 ; 34). L’IRM délimite 

avec précision le contingent tumoral dans les tissus mous (34).  

1.3 Evolution : 

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

auteurs (13 ; 25 ; 27). En l’absence de traitement, ces tumeurs deviennent très 

volumineuses. Elles refoulent les tissus avoisinant et adhèrent au plan profond 

ou bien s’ulcèrent pour devenir douloureuses et hémorragiques (13 ; 31). La 

taille de la lésion peut être extrêmement variable, dépendant généralement du 

délai de consultation. Elle est en moyenne de 1 à 5 cm allant jusqu’à 40 cm 

(12 ; 26). 

2. Autres formes cliniques : 

2.1 Forme myxoïde :  

Cette forme représente 10 à 20% des DFS. Les cellules étoilées sont dispersées 

au sein de plages claires riches en mucine comportant de nombreux vaisseaux 

capillaires. L’aspect storiforme caractéristique s’atténue ou peut disparaître, ce 

qui rend le diagnostic histopathologique difficile. Ces tumeurs peuvent simuler 
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sur le plan histologique le liposarcome myxoïde, le sarcome indifférencié 

pléomorphe, le fibromyxome, la fasciite nodulaire myxoïde ou bien le myxome 

intramusculaire 

2.2 Forme pigmentée : 

Décrite pour la première fois par Bednar en 1957, cette forme pigmentée 

représente 1 à 5% de tous les cas de DFSP et touche essentiellement les sujets 

de race noire. Elle se caractérise par la présence de mélanocytes à dendrites et 

de dépôts de pigment mélanique au sein d’une tumeur par ailleurs assez 

typique de dermatofibrosarcome. 

2.3 Fibroblastome à cellule géantes :  

Elle est présente surtout chez l’enfant. Chung (35) a été le premier en 1985 à 

supposer que le FCG serait une forme juvénile de Darier et Ferrand. Cette 

théorie a été confirmée par l’identification des mêmes anomalies 

chromosomiques et moléculaires rencontrées dans les formes classiques du 

DFS (36). 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 (28). L’élément le plus 

distinctif est la présence d’espaces pseudovasculaires, bordés de façon 

discontinue par des cellules géantes tumorales multinucléées. Les cellules 

tumorales infiltrent également l’hypoderme de part et d’autre des structures 

annexielles et des adipocytes (37). 

2.4 Forme atrophique : 

La forme atrophique se caractérise par une atrophie dermique de plus de 50% 

ainsi qu’une possible hyperplasie épidermique sans sclérose (28 ; 38). La 

cellularité est souvent importante. Les cellules gardent l’aspect fusiforme. 

L’infiltration en profondeur dans la graisse est irrégulière. Elle peut être 

confondue avec la variété atrophique de l’histiocytofibrome (28). 
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2.5 Forme avec transformation sarcomateuse :  

Le DFS peut comporter un ou plusieurs contingents de cellules sarcomateuses 

de haut grade de malignité. Ceci peut s’observer dans la tumeur initiale ou 

apparaître à l’occasion d’une récidive de la tumeur après exérèse (39). D’après 

la littérature, il s’agit de plages de fibrosarcome ou de sarcome indifférencié 

pléomorphe (28 ; 40). 

C. Diagnostic : 

1. Diagnostic positif : 

Le diagnostic positif du DFSP est apporté par l’étude anatomopathologique et 

immunohistochimique. Bien que reconnu comme entité clinique par Darrier et 

Ferrand en 1924, le profil histologique du DFSP ne fut décrit qu’en 1962 par 

Taylor et Helwig (41). Cette prolifération tumorale est composée de cellules 

fusiformes ne présentant que de rares atypies cytonucléaires et de rares 

mitoses. Elles s’arrangent classiquement de façon « storiforme » (dérivant du 

latin storea, signifiant natte) en formant des spirales irrégulières, au sein de 

zones plus ou moins denses. Elles s’étendent latéralement par coulées 

ondulées et dissocie les lobules adipeux en «rayons de miel ». 

La dégénérescence fibrosarcomateuse se caractérise par la présence de foyers 

de cellules fusiformes présentant une anisocaryose marquée avec de 

nombreuses mitoses et s’organisant en arrêtes de poisson. 

Dans certains cas, le diagnostic histologique est difficile et l’utilisation de 

technique immunohistochimique ou moléculaire est nécessaire. Le CD34, 

glycoprotéine normalement exprimée à la surface des progéniteurs 

hématopoïétiques, est le marqueur le plus utile. Cependant, 10- 20% des DFSP 

sont négatifs pour le CD34 (42 ; 43). Et d’autres sarcomes, même certaines 

tumeurs bénignes fibrohistiocytaires, peuvent l’exprimer. 

2. Diagnostic différentiel : 
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Histologiquement, le DFS est à distinguer des proliférations tumorales 

fusocellulaires bénignes ou malignes.  

2.1 Histiocytofibrome bénin : 

Fréquent, il représente presque 20% des tumeurs bénignes des tissus mous. Il 

siège de façon préférentielle dans le derme d’où le terme d'histiocytofibrome 

cutané ou le tissu sous-cutané superficiel et à un moindre degré dans les 

structures profondes d’où le terme d'histiocytofibrome de type profond. 

L'histiocytofibrome cutané se présente comme un nodule unique, indolore, de 

croissance lente, sessile, plus rarement pédiculé, de quelques millimètres à 

quelques centimètres de diamètre (<3 cm), de coloration rosée ou rouge-brun, 

parfois noir en cas d'hémorragie. Profond, il s'agit également d'une masse 

indolore mais de taille légèrement supérieure (les 2/3 de diamètre égal ou 

supérieur à 5 cm).  

Macroscopiquement c’est une lésion circonscrite, de coloration blanchâtre ou 

jaunâtre, avec d'éventuels foyers d'hémorragie.  

Histologiquement l'histiocytofibrome cutané est nodulaire, mal limité, 

généralement séparé par une bande de tissu sain de l'épiderme qui est 

souvent hyperplasique. 

2.2 Le fibrosarcome : 

Le fibrosarcome est une tumeur maligne composée de cellules fibroblastiques 

sans autre différenciation cellulaire, capable de récidiver et de donner des 

métastases. Il s'agit donc d'un diagnostic d'élimination. 

Cette tumeur se présente habituellement comme une masse unique, palpable, 

à croissance lente, rarement douloureuse, mesurant entre 3 à 8 cm. La peau en 

regard est intacte, sauf si la tumeur est superficielle ou après traumatisme ou 

biopsie.  
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Elle peut s'observer à tout âge, mais surtout entre 30 et 50 ans. Par ordre de 

fréquence décroissante, elle se développe au niveau de la cuisse et du genou, 

du tronc, des extrémités distales (avant-bras et jambes). 

Elle est rarement observée au niveau de la tête et du cou mais peut se 

rencontrer dans les cavités sinusales et le nasopharynx. Il s'agit le plus souvent 

d'une tumeur profonde (intra ou inter-musculairetendino-aponévrotique), plus 

rarement sous-cutanée sauf pour les fibrosarcomes après brûlure, irradiation 

ou sur cicatrice cutanée.  

Macroscopiquement c’est une masse unique, ferme, arrondie ou lobulée, de 3 

à 10 cm, blanche à jaune-brun, souvent bien circonscrite et pseudo-encapsulée 

surtout pour les tumeurs de petite taille. Cette pseudo-encapsulation n'est pas 

un signe de bénignité et la simple excision conduit inéluctablement à une 

récidive due à l'existence de petits nodules satellites. 

Histologiquement la tumeur a un aspect monomorphe. Elle est constituée de 

longs faisceaux homogènes et denses disposés en "chevrons" ou en "arêtes de 

poisson". Ces faisceaux homogènes et denses, sont faits de cellules allongées, 

relativement uniformes, à noyaux ovalaires, aux extrémités plutôt pointues, à 

Cytoplasme peu abondant, à limites mal visibles. 

Les mitoses sont souvent nombreuses et les cellules sont séparées par des 

fibres de collagène à disposition parallèle. La réticuline est abondante 

entourant chaque cellule.  

Un pseudo encapsulation est souvent observé dans les petites tumeurs. Ce 

pseudo encapsulation est souvent incomplet et on peut observer des petits 

nodules satellites. Une variante du fibrosarcome est représentée par le 

fibrosarcome épithélioïde sclérosant. 

L'immunohistochimie montre une positivité avec l'anti-vimentine mais les anti-

cytokératine, EMA, protéine S100, CD34 et desmine sont tous négatifs. 
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2.3 Fasciite nodulaire : (44 ; 45 ; 46). 

Le nodule est bien limité ou non et peut infiltrer la graisse adjacente.  

Lésion de croissance rapide (1 à 2 semaines), apparaissant chez l'adulte jeune 

et chez l'enfant, elle est rare après 60 ans. Il s'agit d'un nodule cutané profond, 

sensible, inférieur à 3 cm de diamètre, apparaissant sur la face interne de 

l'avant-bras (50% des cas) (homme = femme). Un antécédent de traumatisme 

est parfois retrouvé.  

Macroscopiquement c’est un nodule rond ou ovalaire, non encapsulé, 

circonscrit ou non, de consistance plus ou moins ferme selon la quantité de 

tissu collagène et de substance myxoïde. 

Histologiquement le nodule est bien limité ou non et peut infiltrer la graisse 

adjacente. Il est constitué d'une prolifération de cellules d'allure 

myofibroblastique disposées en faisceaux courts et irréguliers, séparées par un 

peu de substance myxoïde ou par un réseau dense de fibres de réticuline lui 

donnant un aspect lâche typique ("plumeux"). 

Les cellules, possèdent un noyau pâle et nucléolé et un cytoplasme plus ou 

moins acidophile. 

La cellularité peut être importante et les mitoses nombreuses mais normales. 

En outre, et de façon caractéristique on note :  

 des cellules inflammatoires, surtout des lymphocytes ; 

 des hématies extravasées réalisant des zones microhémorragiques ; 

 un phénomène de zone avec un centre hémorragique duquel partent des 

capillaires radiés néoformés  

L'aspect d'ensemble évoque une cicatrice jeune. Dans les lésions plus 

anciennes, on peut observer des cavités pseudo-kystiques et des plages de 

fibrose hyaline. 

2.4 Neurofibromes diffus :  
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Tumeur bénigne qui aurait pour origine les cellules de Schwann et les cellules 

périneurales.  

Il survient le plus souvent chez un adulte jeune (20 et 30 ans), en un point 

quelconque du revêtement cutané, isolé (dans 90% des cas) ou associé à une 

maladie de Recklinghausen. C'est un nodule indolore qui  augmente lentement 

de taille.  

Macroscopiquement le neurofibrome isolé est dermique ou hypodermique, 

blanc-grisâtre bien limité, non encapsulé. C'est parfois un renflement fusiforme 

sur le trajet d'un gros tronc nerveux. 

Dans la maladie de Recklinghausen, le neurofibrome peut être (47) :  

 localisé, superficiel ou profond (de taille généralement supérieure à celle du 

neurofibrome isolé); associé à d'autres lésions analogues de localisations 

variées (y compris viscérales et squelettiques) ou à d'autres stigmates de la 

maladie (dont les "taches café au lait"),  

 diffus  

 ou plexiforme, plus évocateur de la maladie, avec tous les intermédiaires 

possibles entre des lésions de petite taille et des formes caricaturales (48). 

Histologiquement dans sa forme la plus typique, il est composé de faisceaux 

entrecroisés de cellules à différenciation schwannienne, fusiformes aux noyaux 

sombres et ondulés, mêlés à des bandes de collagène et à des plages de 

matériel myxoïde. Il n'y a pas de mitoses, et toute activité mitotique surtout 

dans le contexte d'une maladie de Recklinghausen doit faire suspecter la 

malignité de la lésion. Le stroma peut contenir quelques mastocytes, 

lymphocytes ou cellules xanthélasmisées. L'immunohistochimie montre une 

positivité pour la protéine S100 intéressant en principe moins de cellules que 

dans le schwannome. Le CD34 peut être positif, ainsi que les neurofilaments et 

l'EMA pour quelques cellules. 
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D. Traitement : 

1. Buts : 

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

répondre à deux impératifs : L’exérèse carcinologique de la tumeur et la 

réparation de la perte de substance.  

2. Moyens : 

En matière du traitement du DFS, la chirurgie constitue la pierre angulaire. 

Les autres traitements (radiothérapie ou chimiothérapie) peuvent être 

indiqués dans certains cas en complément du traitement chirurgical (8 ; 49 ; 

50). Les chercheurs s’efforcent de trouver un traitement médical par la 

biologie moléculaire qui permettrait de réduire le volume tumoral des cas 

tardifs et faciliter l’exérèse et la reconstruction. 

2.1 Moyens chirurgicaux : 

La chirurgie tient un rôle majeur dans le traitement curatif du 

dermatofibrosarcome. Deux techniques d’exérèse permettent d’obtenir le 

contrôle tumoral dans plus de 90 % des cas : l’exérèse large d’une part, 

emportant une marge périphérique en peau saine de 3 à 5cm en fonction des 

équipes, la chirurgie micrographique d’autre part permettant une exérèse 

tumorale avec réduction de la marge sous contrôle histologique de l’absence 

de cellules tumorales des berges d’exérèse. 

a. Chirurgie classique : 

Le traitement classique consiste à effectuer nécessairement des excisions 

larges et profondes afin de réduire le risque de récidive dont la marge 

d’exérèse reste à établir      (51 ; 52 ; 53 ; 54 ; 55): 

En 1903, JOHNSTON  (51 ; 56) conseille une marge d’exérèse d’environ 2,5 cm; 

les autres chirurgiens prônent pour une excision large sans valeur précise. En 

1951, PACK et TABAH (51) conseillent l’ablation du fascia sous-jacent. 
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En 1959, Dufourmentel insiste sur une marge d’exérèse d’au moins 4 cm et 

emportant en profondeur une barrière anatomique saine (57). 

En 1962, sur une série de 86 cas, Mc Peak (58 ; 59) juge qu’une marge 

d’exérèse d’au moins 3cm à partir des limites macroscopiques du DFSP avec 

ablation du fascia sous-jacent semble nécessaire. 

Roses (50) 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 inférieur à 2cm, à 

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

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

Vendroux et col (60) respectent une marge de sécurité de principe de 5cm en 

superficie avec sacrifice d’une barrière anatomique saine en profondeur. 

Ce plan est habituellement l’aponévrose musculaire ou le muscle. Ce type 

d’exérèse chirurgicale ne pose pas de problème notable de reconstruction 

dans les localisations habituelles des DFS hormis les cas suivants : exérèse 

transfixiante d’une paroi abdominale ou thoracique. 

Mais, le sacrifice d’une barrière anatomique saine en profondeur reste une 

nécessité absolue et ne saurait être transgressé pour des impératifs de 

reconstruction (60). La résection en profondeur est guidée par les 

constatations opératoires du chirurgien et par le résultat des biopsies 

préopératoires. 

L’extension ne peut être prévue exactement par la TDM ou, l’IRM (60). La pièce 

opératoire, prélevée en monobloc, est orientée et envoyée au laboratoire 

d’anatomopathologie. 

Il est évident que pour certaines localisations, telle que la face, cette marge de 

sécurité ne peut être respectée et devient même impossible. L’exérèse 

chirurgicale est alors réglée en fonction des notions de territoires 

anatomiques, fonctionnels et d’unités esthétiques.  
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Ainsi, le DFSP touchant la paupière, le nez ou la joue nécessitera l’exérèse 

totale du territoire anatomique, fonctionnel et esthétique concerné. Cette 

exérèse pouvant naturellement déborder sur les territoires adjacents en 

fonction notamment de l’impression clinique et des constatations opératoires 

du chirurgien. 

C’est ainsi que certains chirurgiens essaient d’établir la marge d’exérèse la plus 

réduite possible applicable à un territoire quelconque du corps, tout en 

minimisant les récidives (61). 

En 1985, Petoin sur une série de 96 cas, insistait sur l’importance de la 

première exérèse chirurgicale avec une marge de sécurité de 4 cm et le 

sacrifice d’une barrière anatomique saine en profondeur. Il a fait la distinction 

entre les patients vus en première intention et les patients déjà porteurs de 

récidives et réopérés dans leur service : il observait des taux de récidives de 

1,75 % sur les tumeurs vues en première intention et de 10,3 % pour les 

tumeurs opérées au stade de récidive (62). 

En 1997, Arnaud, avec des marges de 5 cm, a observé un pourcentage de 

récidive de 0% pour les traitements primaires et de 4,8 % pour les traitements 

secondaires (55). 

Ainsi, l’efficacité du traitement primaire est primordiale et reste le principal 

facteur pronostic. 

On retiendra donc : 

 L’importance du traitement primaire des DFS avec une marge de 

sécurité de 5 cm afin d’éviter au maximum toute récidives. 

 Dans le cas particulier des tumeurs localisées au niveau du visage et de 

la main, une marge de 3 cm est pratiquée, ce n’est qu’en cas de récidive, 

que l’exérèse doit être de 5 cm. 
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 En profondeur, l’excision doit emporter une barrière anatomique saine 

créant ainsi une brèche importante indispensable pour prévenir les  

Récidives ultérieures. 

b. Chirurgie micrographique de Mohs : 

La technique de Mohs (63-64-65) s’oppose au traitement chirurgical classique. 

Elle est moins mutilante. C’est une nouvelle technique initiée par Fréderic 

Mohs dès 1930 et pratiquée surtout depuis une dizaine d’années aux Etats-

Unis. 

La technique de Mohs semble devenir le traitement de choix du DFS. Le tissu 

tumoral est excisé dans sa totalité avec des marges d’exérèse proches des 

limites macroscopiques de la tumeur sans valeur exacte pré-établie.  

La pièce est ensuite orientée anatomiquement puis cartographiée. Celle-ci est 

ensuite immédiatement découpée en segments plus petits qui permettent la 

section après congélation avec marquage au colorant des angles de chaque 

segment. 

Les coupes sont réalisées en périphérie légèrement tangentiellement aux 

bords et horizontalement en profondeur sur la totalité de la pièce opératoire. 

Ainsi, est constituée 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. 

Cette technique établit une cartographie précise des coupes, localisant 

précisément les cellules malignes. Les recoupes ne seront réalisées que dans 

les zones envahies microscopiquement par des cellules néoplasiques.  

Elles seront répétées jusqu’à l’obtention de berges saines. Les pièces seront 

ensuite envoyées au laboratoire d’anatomopathologie pour examen final. 

Cette technique dont l’excision se fait sous contrôle histologique immédiat 

avec vérifications multiples des tranches périphériques de la pièce d’exérèse, a 
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pour but de rendre la chirurgie aussi peu délabrant que possible tout en 

effectuant une exérèse complète. 

Elle est utile lorsque la tumeur est localisée dans des zones esthétiquement et 

fonctionnellement importantes telles la face ou les régions acrales limitant 

ainsi les séquelles. 

La chirurgie micrographique de Mohs combinée aux techniques 

d’immunohistochimie selon Jimenez augmenterait la mise en évidence du tissu 

tumoral ainsi que la marge d’exérèse, et diminuerait le risque de récidives (66 ; 

67). 

Aucun traitement adjuvant n’est indiqué après cette chirurgie. 

Malheureusement, les séries sont de nombre limité avec un court recul, et le 

temps opératoire est long. Les fréquentes variabilités histologiques du DFSP 

rendent l’interprétation d’examens extemporanés peu fiable et très délicate 

même pour des anatomopathologistes entraînés. Le coût opératoire reste 

élevé. 

c. curage ganglionnaire : 

La dissémination pour le DFSP se fait plus par voie hématogène que par 

extension lymphatique (101). Les métastases lymphatiques sont rares (50). De 

plus, les quelques curages ganglionnaires effectués à titre préventif ne 

retrouvent pas d’envahissement tumoral. De ce fait, le curage ganglionnaire 

systématique n’a aucun intérêt (13 ; 58 ; 68). 

2.2  Moyens de reconstruction : 

La reconstruction fait appel à tout l’arsenal technique et à tous les procédés de 

chirurgie plastique. 

a. Suture directe : 

La perte de substance engendrée peut, dans de rares cas, être fermée par 

suture cutanée simple pour des lésions de moins de 3cm de diamètre, et dans 
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les zones anatomiques complaisantes : 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 

cicatrisation dirigée, greffes de peau ou lambeaux musculocutanés. 

b. Cicatrisation dirigée : 

Au même titre que la greffe de peau et les lambeaux, la cicatrisation dirigée est 

une méthode de la chirurgie plastique à part entière. Il s’agit d’obtenir une 

épidémisation de la perte de substance après bourgeonnement de cette 

dernière. 

Malheureusement cette méthode est longue et responsable d’une rétraction 

de la peau avoisinante. 

Cette technique est donc utilisée pour des tumeurs de 3 à 5 cm de diamètre 

apparent et au niveau des zones non fonctionnelles, c’est-à-dire loin des zones 

péri-orificielles et articulaires. 

c. Greffe de peau : 

Une greffe est un fragment de peau prélevé sur un site donneur et déposé sur 

un site receveur, à partir duquel il sera revascularisé. Ce sont des autogreffes 

pour le DFSP. 

La greffe constitue le moyen de réparation le plus simple et permet une 

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, 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 
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musculaires par transparence lors du sacrifice de l’aponévrose. On distingue 

différents types de greffes selon leur épaisseur, à savoir : 

 Greffe de peau mince : 

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

dermiques. Elle mesure 1,5 à 2,5 dixièmes de mm. 

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. 

La greffe est prélevée au dermatome manuel, électrique ou pneumatique, et 

un piqueté hémorragique très fin doit apparaître. 

Les zones de prélèvement sont les membres surtout les cuisses et les fesses, le 

thorax, l’abdomen ou le dos. La peau mince prend facilement sur un sous-sol 

bien vascularisé et peut s’appliquer sur des structures variées : périchondre, 

fascia péri aponévrotique. 

La greffe peut déborder sur les limites de la zone receveuse sans inconvénient 

cicatriciel. 

L’inconvénient de ce type de greffe est la survenue d’une rétraction dans les 2 

à 3 mois, ce qui pose problème à proximité d’une structure anatomique 

rétractable. 

La greffe est immobilisée par un bourdonnet composé de compresses froissées 

et de tulle gras laissé en place pendant 5 jours. Lorsqu’elle est située au niveau 

d’un membre, une attelle plâtrée est mise en place. 

Ce type de greffe peut être utilisé chez les patients prédisposés aux chéloïdes 

pour éviter celle de la zone donneuse. 

 Greffe de peau semi épaisse : 
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La greffe de peau semi épaisse emporte l’épiderme et une partie plus ou moins 

profonde du derme. Elle respecte certaines annexes épithéliales. Elle mesure 3 

à 4 dixièmes de mm. 

La zone donneuse de ces greffes cicatrise par épidémisation insulaire 

spontanée à partir des annexes épidermiques en 15 à 21 jours. La durée de 

cicatrisation et le risque d’hypertrophie cicatricielle sont d’autant plus grands 

que la greffe est épaisse. Les zones de prélèvements sont habituellement les 

membres surtout les cuisses et les fesses mais peuvent être aussi le thorax 

l’abdomen, le dos et le cuir chevelu. 

La greffe est immobilisée 5 jours par un bourdonnet très compressif qui 

permet la prise de greffe par vascularisation à partir de la profondeur. 

Ce type de greffe est à éviter chez les patients à risque de chéloïde. 

 Greffe de peau totale : 

La greffe de peau totale emporte toute l’épaisseur de la peau, épiderme et 

derme avec ses annexes pilo-sébacées. Elle mesure 8 à 15 dixièmes de mm. 

La zone donneuse, incapable d’épidémisation insulaire à partir de son sous-sol, 

doit être suturée. Les zones de prélèvement possibles ont une bonne laxité. 

Le prélèvement est fait au bistouri. La face profonde du derme doit être 

parfaitement dégraissée à l’aide de fins ciseaux, surtout lorsque le derme est 

épais. La greffe de peau totale est mise en place immédiatement après 

l’excision chirurgicale sans attendre le bourgeonnement. Cette greffe doit être 

suturée bord à bord à la zone receveuse pour éviter une cicatrice en marche 

d’escalier. Il faut une immobilisation parfaite avec bonne hémostase de la zone 

receveuse due à une prise difficile.  

Après ablation du bourdonnet au bout d’une semaine, lorsque la greffe est 

bien prise, il faut éviter sa dessiccation par des pansements au tulle gras 

quotidien. Même lorsque la greffe n’est pas parfaite, il ne faut pas se précipiter 
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pour l’exciser, et poursuivre longtemps les pansements gras. Comme pour les 

autres types de greffes, une attelle plâtrée sera éventuellement mise en place 

si la zone greffée se situe en regard d’une structure mobile. 

La peau de la greffe totale reprend une couleur normale au bout de quelques 

mois et se rétracte très peu. 

Les avantages esthétiques de la greffe de peau totale rendent très fréquentes 

ses indications au visage sauf pour les grandes surfaces du front ou des joues, 

ou il est préférable d’utiliser une greffe semi épaisse au dermatome à tambour 

de Padgett. 

 Surveillance: 

Après ablation du bourdonnet, la greffe doit avoir une couleur rosée 

homogène. Des pansements gras sont réalisés pendant 2 à 3 semaines pour 

éviter le dessèchement de la peau, puis la greffe peut être laissée à l’air. La 

greffe doit être protégée du soleil pendant plusieurs mois pour éviter une 

pigmentation. 

Dans la surveillance, il faut rechercher des signes locaux : douleur, rougeur, 

œdème périphérique, pansement malodorant ou des signes généraux: fièvre, 

frisson, tachycardie signalant la présence probable d’une complication qui doit 

amener à ouvrir plus rapidement le pansement. 

d. Lambeaux cutanés ou musculo-cutanés (69 ; 70) : 

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. 

Les lambeaux musculo-cutanés sont constitués de muscle et de peau sus-

jacente. 

Les lambeaux cutanés sont taillés soit au hasard soit en fonction de la densité 

du réseau vasculaire sous-jacent. Les lambeaux taillés au hasard ne sont 



37 

 

viables que si la longueur ne dépasse pas une fois et demie leur base, sauf dans 

certaines régions à riche réseau vasculaire ou la longueur peut être égale à 

trois fois la base. 

Les lambeaux musculo-cutanés peuvent être levés à 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. 

2.3 Moyens adjuvants : 

a. Radiothérapie : 

La plupart des auteurs rapportent le DFS comme une tumeur radio résistante 

(13 ; 51 ; 71 ; 72). 

Toutefois, d’autres ont affirmé que la radiothérapie diminuait le taux de 

récidives locales et permettait une chirurgie plus limitée (73 ; 74 ; 75). 

Ainsi, selon une étude menée par HAAS en 1996 concernant 38 malades, le 

control tumoral local était de 82% avec une radiothérapie adjuvante pour des 

marges d’exérèse insuffisantes ou envahies, avec un recul de 1 à 22 ans (74). 

La radiothérapie est préconisée dans les cas suivants : (76) 

 Récidives multiples 

 Marges d’exérèse insuffisantes ou envahies 

 Tumeur de très grande taille 

 Localisations empêchant une chirurgie large 

L’association chirurgie radiothérapie semble avoir une efficacité sur la 

prévention des récidives : 

En 1996, SUIT a étudié 18 patients de DFSP : (75) 

 Chez 15 patients traités par chirurgie combinée à la radiothérapie, le 

taux de récidives était de 20 % 
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  Chez 3 patients traités par radiothérapie seule, aucune récidive n’est 

survenue avec un recul de 9 ans 

En 1997, HAAS a étudié 38 cas de DFSP (74) 

 Chez 21 malades traités avec chirurgie seule, 33,3% de récidives avec un 

recul de 22 ans. 

  Chez 17 malades traités avec chirurgie et radiothérapie, 17% de 

récidives avec un suivi de 22 ans 

 90 % pour les malades ayant bénéficiée de chirurgie + radiothérapie. 

 58 % pour les malades ayant bénéficiée de chirurgie seule. 

La dose préconisée est de 50 Gray si chirurgie R0 et 60 Gray si chirurgie 

R1 répartis en 2 Gray par fraction, 5 jours par semaine (78). 

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

inextirpables, en cas de patients inopérables ou refusant tout traitement 

chirurgical et la dose peut aller jusqu'à 66 Gray (76 ; 79). 

Par ailleurs, il est rapporté des cas de dégénérescence fibrosarcomateuse sur 

des tumeurs traitées par radiothérapie ainsi que des DFS développés sur des 

zones préalablement irradiées. 

b. Chimiothérapie : 

Elle est utilisée en palliatif en association avec la radiothérapie. Mais elle ne 

semble pas être efficace dans les DFSP : absence d’amélioration de la 

morbidité ou de la mortalité, même dans les formes évoluées et 

métastatiques. 

En effet, les multiples protocoles antinéoplasiques utilisant la doxorubicine, 

l’ifosfamide, le méthotrexate et la dacarbazine, n’ont montré aucune 

amélioration significative en termes de survie (90 ; 81). 

c. Thérapie ciblée : 
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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. 

 La molécule : 

Il s’agit d’une adénosine triphosphate, inhibiteur sélectif des protéines kinases 

ABL, KIT et PDGFR. 

L’Imatinibmesylate a récemment permis de traiter la leucémie myéloïde 

chronique et les tumeurs stromales gastro-intestinales qui ont une 

hyperactivation anormale des protéines kinases ABL et KIT respectivement. 

Cette molécule semble avoir également une efficacité sur le syndrome 

hyperéosinophilique impliquant aussi le PDGFR. Dans la littérature, 

l’Imatinibmesylate est aussi appelé ST-571. 

 Mode d’action : 

L’Imatinibmesylate se fixe sur le PDGFR au niveau du site receveur de 

l’adénosine triphosphate, liaison indispensable en temps normal à 

l’autophosphorylation et donc à l’activation du récepteur. 

La liaison de l’Imatinibmesylate au récepteur PDGFR inhibe donc la 

prolifération et entraîne l’apoptose des cellules tumorales du 

dermatofibrosarcome. 

 Effets secondaires : 

Les effets secondaires connus de la molécule sont : 

 Neutropénie, thrombopénie, anémie, 

 Rétention hydrique et œdème, 

 Nausées, vomissements, diarrhée, 

 Myalgies, crampes musculaires, 

 Rash, 

 Elévation des enzymes hépatiques et insuffisance rénale, 
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 10 cas rapportés de diminution significative de la fraction d’éjection 

avec insuffisance cardiaque congestive. 

Aucun effet secondaire majeur n’a jusqu’à présent été rapporté parmi les cas 

de dermatofibrosarcome traités. 

 Imitinibmesylate et dermatofibrosarcome 

En 1998, Greco et al.ont mis en évidence la régression de la prolifération de 

cultures de cellules de DFSP en présence d’Imatinibmesylate in vitro (82). 

En 2001, Sjoblom et al ont étudié l’action de la molécule sur six échantillons 

tumoraux (4 dermatofibrosarcome et 2 fibroblastomes à cellules géantes) (83). 

Ils concluent également que l’Imatinibmesylate inhibe les récepteurs PDGFRβ, 

empêchant ainsi l’envoi de signaux anti-apoptotiques par ces récepteurs qui 

sont à l’origine de la multiplication des cellules tumorales. 

Cette molécule n’a été testée in vivo que dans des cas de tumeurs non 

résécables (grande taille ou cas pédiatrique), et dans des cas de 

dermatofibrosarcome métastatiques. 

Son efficacité n’est pas totale et peut être nulle en l’absence de la 

translocation t(17,22) (84). 

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

utilisent la dose doublée. 

3. Indications: 

Les indications varient selon la localisation du DFSP. 

 Localisation au niveau de la tête et du cou : (84 ; 88) 

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

une marge de sécurité de 5cm. L’exérèse chirurgicale est alors fonction des 

notions de territoires anatomiques et fonctionnels, et d’unités esthétiques. 

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

transgressée. 
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Rappelons que le principal facteur prévenant la récidive du DFSP est la marge 

d’exérèse. Une résection initiale adéquate est importante car une excision 

initiale incomplète peut aboutir à une récidive localement invasive, 

incontrôlable et potentiellement fatale. Le pronostic est par contre excellent 

pour un DFSP bien traité : le taux de survie à 5 ans est de 93% à 100%. 

Un taux de récidive élevé est observé pour une résection inférieure à 2cm. 

Stojadinovic A et al. (87) définissent une marge supérieure ou égale à 2 cm. 

Cette marge reste encore indéfinie mais la plupart des auteurs sont pour une 

exérèse de 2-3cm des limites macroscopiques de la tumeur. 

Aux Etats-Unis, la technique de Mohs est le traitement de référence. Elle est 

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. (64) proposent, pour cette localisation du DFSP, l’utilisation de la 

technique de Mohs avec section de paraffine horizontale inversée pour une 

détection de tumeur résiduelle accrue au lieu d’une section congelée 

horizontale inversée de faible sensibilité ; et estiment insuffisante qu’une 

marge d’exérèse préétablie de 2-3cm puisse éradiquer histologiquement le 

tissu tumoral. 

La reconstruction peut se faire par suture simple, greffe de peau semi épaisse, 

greffe de peau totale, lambeaux locorégionaux, lambeaux à distance ou 

lambeaux libres. 

Le patient porteur d’un DFS récidivant du cuir chevelu avec envahissement 

osseux, a bénéficié d’une exérèse large avec volet osseux, la reconstruction a 

fait appel à une cranioplastie par du Methylmétacrylate et la couverture par 

lambeau musculo-cutané de grand dorsal semi-libre. 
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 Localisation scapulaire et thoracique : 

La marge d’exérèse large est respectée. 

La barrière saine est généralement le muscle deltoïde, le muscle grand 

pectoral, le trapèze, ou le périoste de la clavicule. La perte de substance est 

donc généralement importante. 

L’exérèse suture n’est pas possible dans la majorité des cas. 

La greffe de peau, procédé usuel de reconstruction des DFS, peut être 

insuffisante pour une localisation scapulaire ou du tronc. 

Barbant et coll (89) utilisent le lambeau musculo-cutané du grand dorsal 

pédiculé dans la couverture des pertes de substances thoraciques et 

scapulaires. En effet, la reconstruction par le lambeau du muscle grand dorsal 

est 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 du grand dorsal 

avec greffe de peau est utilisé quand la clavicule est dépériostée avec nécessité 

d’une couche tissulaire musculaire. Le lambeau du grand pectoral est aussi 

indiqué (89). 

 Localisation au niveau des seins :(90 ; 91 ; 92) 

Le traitement de 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.  

Ces deux critères doivent être pris en compte simultanément dans cette 

localisation. La mammoplastie de réduction incluant la marge d’exérèse et 

adaptée à la localisation du DFSP du sein semble efficace.  

Pour un DFSP du pole inférieur du sein, une mammoplastie en T inversé peut 

être satisfaisante (55). La symétrie des seins est rétablie, immédiatement ou 

ultérieurement, par une mammoplastie de réduction controlatérale ou 
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l’insertion d’une prothèse mammaire dont le volume est fonction du poids des 

tissus réséqués. 

 Localisation abdominale : (60) 

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

Lorsque le sous-sol le permet, la réparation de la grande perte de substance 

réalisée par un DFSP est en règle générale faite par une greffe dermo-

épidermique.  

Les lambeaux loco-régionaux sont le plus souvent utilisés : lambeau du tenseur 

du fascia latae, lambeau musculo-cutané du rectusfemoris, lambeau du grand 

droit à pédicule épigastrique inférieur, à condition que la perte de substance 

ne concerne pas l’un des muscles grand droit de l’abdomen. 

Lorsque la reconstruction concerne la quasi-totalité de la région abdominale 

antérieure, la réparation fait appel aux lambeaux libres 

La solidité de la paroi est assurée par mise en place d’une plaque synthétique 

non résorbable car le muscle grand dorsal ne présente aucune composante 

aponévrotique. 

Lorsque la perte de substance réalisée concerne la pleine épaisseur de la paroi 

abdominale, l’exérèse-réparation est faite en général en un seul temps 

opératoire. La réparation étant faite par un ou plusieurs lambeaux 

locorégionaux pédiculés ou plus rarement par un lambeau libre. 

 Localisation au niveau des extrémités : (12) 

La marge d’exérèse large à 5cm est difficile à 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. Le 

lambeau musculo-cutané radial ou «chinois» couvre les pertes de substances 
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des membres, surtout au niveau des parties distales où les tendons sont 

généralement exposés. 

 En cas de métastases: 

La chimiothérapie n’a aucun effet sur la survie (93). 

La radiothérapie utilisée dans certains cas n’a pu éviter l’évolution vers le 

décès du patient. Aucun argument n’a pu être retenu sur son efficacité dans 

les séries publiées (73). 

La chirurgie reste le seul moyen efficace (52). 

Westermann (94) décrit un cas de métastase pulmonaire survenu après 7ans 

d’évolution d’un DFSP traitée par résection segmentaire avec absence de 

récidives et de métastases sur 12 mois. 

De même, Grodidier (95) rapporte la réalisation d’une pneumonectomie 

gauche sur métastase pulmonaire d’un DFSP ayant évolué depuis l3ans avec 3 

récidives locales. L’évolution a été bonne sur un suivi de 1 an. Pétoin (52) et 

Rademcker (96) notent des cas de survie après traitement chirurgical de 

métastases pulmonaires. 

Le traitement par l’Imatinibmyselate semble avoir une certaine efficacité qui 

reste à évaluer. 

La survie lors d’une métastase de DFSP sur 5 ans est inférieure à 20 %. 

La prise en charge codifiée des métastases de DFSP nécessite encore des 

études. 

 

4. Evolution : 

a. Comportement tumoral : 

Le DFS évolue lentement et de façon asymptomatique. 

La tumeur se développe sur une période de quelques mois à plusieurs années 

avec un état général conservé (3 ; 27 ; 97). 
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La plaque se développe progressivement de proche en proche et plus en 

surface qu’en profondeur, avec une augmentation de volume des nodules 

préexistants et apparition de nouveaux nodules coalescents. 

L’évolution peut être marquée par une alternance de phase de croissance et 

de stabilisation (98). 

Cependant, certaines circonstances peuvent accélérer le développement 

tumoral, telle que la grossesse ou encore un traumatisme (84 ; 99). 

Des complications peuvent se voir, surtout dans les formes négligées, évoluant 

depuis plusieurs années : décès par envahissement du cerveau dans leDFS du 

scalp, ulcération, saignement spontané ou provoqué par des frottements 

répétés ou par un traumatisme (13). 

b. Récidive: 

Le DFSP a un fort potentiel de récidives ce qui rend cette lésion difficilement 

contrôlable sur le plan clinique (100). 

Le pourcentage de récidives semble être corrélé à la marge d’exérèse. 

Une exérèse avec des marges de 4 à 5cm et emportant une barrière 

anatomique saine a un taux de récidives allant de 13% à 49% (100). 

Plusieurs équipes utilisant la technique de Mohs avec un examen 

extemporané, ont montré que des marges de 3cm étaient suffisantes avec un 

taux global de récidive de 0% à 8,3% (100). 

La technique de Mohs semble être le traitement de choix mais difficile dans 

son application car elle impose la présence d’un anatomopathologiste au bloc 

opératoire. 

Les taux de récidives du DFSP de la tête et du cou sont extrêmement 

importants s’étendant de 50% à 75% (57), ceci peut être en rapport avec la 

restriction de la marge d’exérèse pour des raisons esthétiques et 

fonctionnelles. 
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Dans 50 à 75% des cas les récidives apparaissent dans un délai de 3ans après 

l’exérèse (71 ; 58) ; les récidives tardives sont rares. 

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

des récidives. 

Sur le plan histologique, après chaque récidives, des signes d’aggravation de la 

malignité tumorale sont retrouvés tel que: l’augmentation de la cellularité, 

l’élévation de l’indice mitotique, l’apparition d’aneuploïdie et des foyers de 

nécrose ainsi que des signes immunohistochimiques. 

C. Métastases : 

La 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. 

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. 
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Sur le plan histologique, soit la métastase a une structure typique de 

dermatofibrosarcome telle qu’elle a été précédemment décrite, soit elle 

présente des plages plus ou moins importantes de transformation 

sarcomateuse. 

Le pronostic des formes métastatiques est sombre. La survie 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. 

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, 

 Les récidives tumorales locales: 24/27 cas de métastases ont présenté 

au moins un épisode de récidive, 

 L’immunosuppression semble aussi favoriser la survenue de métastases  

(94). 

 Facteurs histologiques: 

 Un index mitotique élevé: plus de 8 mitoses par 10 champs faits 

au fort grossissement augmentent le risque de métastases (71). 

 La composante fibrosarcomateuse du DFSP est de mauvais 

pronostic par rapport au DFSP classique mais meilleure que le 

fibrosarcome. 

Elle est corrélée à une augmentation des récidives et à une diminution de leur 

délai d’apparition et à un potentiel métastatique plus élevé. 

 La présence d’ADN aneuploïde associée à un fort degré d’atypies 

morphologique est signe de mauvais pronostic selon Rockley et 

coll. 
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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. D’après Suehara et al. La tumeur de BEDNAR est 

plus agressive lorsqu’elle comporte des plages de transformation 

sarcomateuse. 

5. Surveillance : 

Du fait du potentiel évolutif et du risque élevé de récidive une surveillance 

rigoureuse est obligatoire : tous les 3mois puis tous les 6 mois sur une période 

de 3 ans, puis une fois par an à vie en raison des risques de récidives tardives 

pouvant survenir jusqu’à 22ans post opératoire (51). 

En l’absence de récidives, la surveillance clinique est suffisante. Elle consiste en 

une palpation de la cicatrice et de la zone périphérique à la recherche de 

nodules. Elle est plus aisée au niveau d’une greffe qu’au niveau d’un lambeau. 

Les aires ganglionnaires seront à examinées même si l’atteinte lymphatique est 

rare. Il faut également apprécier la qualité de la reconstruction et le gène du 

patient. 

Dès la première récidive, les examens complémentaires seront demandés en 

fonction de la clinique dans le cadre d’un bilan d’extension. 

Dans le cas d’un DFSP multi récidivant, il s’agit de détecter les métastases. 

Le délai de survenue des métastases est variable allant de 1 an à 33ans avec 

des fréquences élevées au cours des 12 premières années. La surveillance doit 

être étroite pour ces patients. 

Une fois le diagnostic de DFSP est posé, un examen complet doit être fait 

contenant l’examen cutané et la palpation des aires ganglionnaires. 

Puisque seulement 5% des cas présente des métastases, une échographie 

hépatique, TDM cérébrale et la biopsie ganglionnaire ne sont pas indiqués de 
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façon systématique sauf si l’examen clinique suspecte une métastase qui 

nécessite un de ses examens complémentaires (52). 

La radiographie pulmonaire, quant à elle, doit être demandé une fois par an 

sur 10 ans vue la fréquence des métastases pulmonaire d’où la nécessité d’un 

suivi avec des fréquences de consultation comme suit : une visite à 3 mois 

après l’intervention puis à 6 mois et enfin une visite annuelle à vie (69). 

L’intérêt d’une IRM de surveillance qui permettrait la visualisation d’un 

processus expansif reste à démontrer car le gain en temps entre le diagnostic 

clinique et le diagnostic radiologique n’est pas démontré et ce en plus de son 

coût très élevé. 
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2.1- Lieu d’étude : Notre étude a été réalisée dans le service de dermatologie 

du Centre National d’Appui à la lutte contre la Maladie (CNAM), situé à 

Djicoroni Para dans la commune IV  du district de Bamako (Mali). Le CNAM a 

été créé par  l’ordonnance N°036 du 15 Aout 2001, ratifiée par la loi N°02-009 

du 04 Mars 2002. Il est né de la restriction de l’institut Marchoux. Ses missions 

principales sont : la formation médicale continue (FMC), la recherche 

opérationnelle vaccinologique, l’appui au programme de lutte contre la 

maladie. Son domaine d’action couvre la lèpre, la dermato-vénérologique et 

les infections sexuellement transmissibles (IST, VIH/SIDA), la tuberculose, le 

paludisme et les autres maladies endémo-épidémiques. 

L’unité de dermatologie est composée de 5 salles de consultations, d’un 

laboratoire d’histopathologie cutanée, d’une salle réservée à la chirurgie 

dermatologique et d’un pavillon d’hospitalisation. L’unité de dermato-

vénéréologie comprend : 

 Personnel : 

 Huit dermatologues 

 Trois infirmiers 

 Une technicienne de laboratoire 

 Un secrétaire 

 Un planton 

 Un manœuvre 

 Infrastructures : 

 Huit salles de consultation 

 Un laboratoire d’histopathologie 

 Une salle pour la petite chirurgie et la biopsie 

 Une salle de cryothérapie (azote liquide). 

 Deux  pavillons d’hospitalisation : 

2-   Patients et méthodes: 

 

 : 
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 Laviron : deux salles et deux VIP avec une capacité de quinze lits au total 

pour les hommes.  

 Pierre Richet : deux salles avec huit (8) lits chacune pour les femmes. 

2.2- Type d’étude et période d’étude:  

Il s’agissait d’une étude transversale descriptive entre 1991 et 2016 soit une 

période de 25 ans menée dans le laboratoire d’histopathologie du  service de 

dermatologie du Centre National d’Appui à la lutte contre la Maladie. 

2.3- Population  

2.3.1 Population d’étude :  

Elle était constituée de patients ayant fait l’objet d’un examen histologique et 

enregistré dans le registre du laboratoire d’histopathologie du CNAM.  

2.3.2 Critère d’inclusion:  

Ont été inclus tous les cas de dermatofibrosarcome histologiquement 

confirmés et notifiés dans les registres du laboratoire histologique du CNAM 

ou dans le dossier médical du patient  durant la période d’étude. 
 

2.3.3 Critère d’exclusion: 

Ont été exclus tous les cas non confirmés à l’histologie et les dossiers 

incomplets. 

2.4- Outils et collecte:  

Les données ont été collectées à partir des registres du laboratoire 

d’histopathologie et/ou des dossiers médicaux des patients  et une enquête 

menée auprès des patients inclus ou leurs parents sur appels téléphoniques. 

Nous avons colleté les informations sur une fiche d’enquête préétablie 

comportant les caractéristiques sociodémographiques, cliniques, histologiques 

des patients et les caractéristiques évolutives de la maladie. 
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2.5-Variables : 

Les variables étudiées étaient les caractéristiques épidémiologiques (Age, 

sexe), les caractéristiques cliniques (antécédent personnel, aspect lésionnel, 

taille des lésions, localisation,  durée d’évolution), le résultat histologique. 

2.6- Saisie et l’analyse des données : 

 Nous avons saisi les données sur le logiciel épi data puis  les données ont été 

transférées sur le logiciel Stata version 2013 pour l’analyse. 
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3- Résultats : 

Au total nous avons recueilli 23 cas de dermato fibrosarcome de Darier et 

Ferrand sur une population de 5520 patients biopsiés pour examen 

histopathologique entre 1991 à 2016 dans le laboratoire d’histopathologie du 

CNAM soit une proportion de 0,41%. Les caractéristiques épidémiologiques, 

cliniques, thérapeutiques  et évolutives sont données sous formes de tableaux 

ou figures comme suit: 

4.1 - Données épidémiologiques 

 

  Figure 1: répartition des patients selon le sexe  

Les patients se répartissaient en 14 hommes (60%) et 9 femmes (40%). 

Tableau I: répartition des patients selon l’âge 

Age Homme Femme Total 

< 25 ans 3 0 3 

25-50 ans 7 6 13 

> 50 ans 4 3 7 

Total 14 9 23 

Les tranches d’âge de 25-50 ans représentaient 57% des cas. L’âge moyen des 

patients  était de 40 ans ± 12 ans avec des extrêmes de 17-56 ans 

14 
60% 

9 
40% 

H F
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3.2- Les données cliniques 

Tableau II : répartition des patients selon la notion de récidive 

Antécédent d’exérèse de  

tumeur similaire 

Fréquence Pourcentage  

Oui 2 8,70% 

Non 21 91,30% 

Total  23 100% 

Deux cas de récidive étaient retrouvés au moment du diagnostic. 

Tableau III: répartition des patients selon la topographie des lésions 

Site Fréquence Pourcentage 

 

 

Tronc 

Thorax 4 17,4% 

Abdomen 2 8,7% 

Dos 5 21,7% 

Sein 1 4,3% 

Epaule 2 8,7% 

 

Tête 

Cou 1 4,3% 

Tête 2 8,7% 

Joue 2 8,7% 

 

Membres 

Fesse 1 4,3% 

Doigt 1 4,3% 

Pied 1 4,3% 

 Cuisse 1                 4,3 

Total 23 100%  

Les différentes localisations observées étaient: 

Le tronc : 14 cas (61%), la tête : 5 cas (22%), les membres : 4 cas (17%) 
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Tableau IV: répartition des patients selon l’aspect clinique retrouvée. 

Type lésionnel Fréquence Pourcentage 

Nodule unique 13 56,50% 

Multi nodules 6 26,10% 

Nodule ulcéreux 2 8,7% 

Plaque 2 8,7% 

Il s’agissait de nodule unique 13 fois sur les 23 cas. 

 

Tableau V: répartition des patients selon la taille des lésions 

Taille Fréquence Pourcentage 

0 – 5cm 4 17,4% 

6 -10cm 11 47,8% 

11 -15 cm 4 17,4% 

16 -20 cm 3 13,1% 

>20 cm 1 4,3% 

La taille moyenne des lésions était 9,8 cm ×7,4 cm (3 cm ×3 cm à 25 cm ×20 

cm), environ la moitié  des patients avait des lésions de taille comprise entre 6-

10 cm 

Tableau VI : répartition des patients selon la durée d’évolution de la tumeur 

Durée évolution de la 

maladie 

Fréquence Pourcentage 

0-1 an 10  43,5% 

1-5 ans 9 39,1% 

5-10 ans 4 17,4% 

Total 23 100% 

La durée d’évolution moyenne des lésions était de 3 ans ± 2ans avec des 

extrêmes de  4 mois à 10 ans. 
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Tableau VII : répartition des patients selon la structure de prise en charge 

Lieu de prise en charge Effectif Pourcentage  

CNAM-Dermatologie 13 56,52% 

POINT G-Chirurgie 1 4,34% 

CHU Kati-Traumatologie 1 4,34% 

H Mali Chirurgie 1 4,34% 

Non connu 7 30,43% 

Total  23 100% 

Nous avons notifié que 57% de nos patients ont été opérés au CNAM, la 

structure de prise en charge n’était pas connue chez 07 patients (30%). 

 

Tableau VIII: répartition des patients selon la technique chirurgicale utilisée 

Technique chirurgicale Fréquence Pourcentage  

Exérèse en monobloc 14 60,87% 

Incision décollement 2 8,70% 

Technique non 

déterminée 

7 30,43 

Total 23 100% 

Une exérèse en monobloc avec une marge de 2 à 3 cm était la technique 

utilisée chez 60%. 
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3.3- Données évolutives 

Tableau IX : répartition des cas de récidive  selon la structure de prise en 

charge 

Lieu Nombre de cas Nombre de récidive 

CNAM 13 5 

POINT G 1 0 

CHU Kati 1 1 

H MALI 1 1 

Non connue 7 Perdu de vue 

Total 23 7 

Sept  cas de récidive étaient noté, le délai moyen de récidive était 2 ans (4 

mois à 8 ans). Le taux de récidive au CNAM était de 38%. Nous avons perdu de 

vue 7 patients et les tumeurs de grande taille étaient référées dans les services 

de chirurgie. 
 

Tableau X: répartition de l’évolution des patients selon la structure de prise en 

charge  

Lieu  Nombre de cas Nombre de 

récidive 

Evolution actuelle 

CNAM 13 5 Rémission 

POINT G 1 0 Rémission 

CHU Kati 1 1 Décédé 

H Mali 1 1 Décédé 

Non connue 7 Perdu de vue Perdu de vue 

Total 23 7  
 

Sur les 16 patients retrouvés, 7 ont récidivé parmi lesquels 2 sont décédés. Les 

sept autres ont été perdus de vue. 
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Sur les deux patients décédés, la première était une patiente âgée de 52 ans, 

ménagère provenant d’une zone rurale, la tumeur était monstrueuse (25×20 

cm) siégeant au niveau du ventre. Une exérèse large était faite à l’hôpital du 

Mali et la patiente était convoquée après un mois de cicatrisation pour la 

radiothérapie. La patiente perdue de vue, est revenue après quatre mois de 

l’intervention chirurgicale avec une tumeur ulcéreuse aussi grande que la 

précédente dans un contexte d’altération de l’état général. La patiente était 

fut décédée après quelques jours de réanimation. 

Le deuxième patient était un paysan âgé de 31 ans ayant fait une première 

récidive au moment du diagnostic, la tumeur était localisée à la tempe. Le 

patient a décidé de se faire opérer par une connaissance au CHU de Kati en 

2013. Une deuxième récidive était survenue après 13 mois de l’intervention à 

l’hôpital de Kati. Le patient aurait refusé de se faire consulter dans le centre 

médical au profil d’un traitement traditionnel dont l’évolution aurait été 

marquée par l’ulcération, la nécrose et le décès dans un contexte de trouble 

neurologique. 
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4- Discussion :       

Le dermatofibrosarcome 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 cutanée et par son évolution très lente. 

Cette  tumeur rare représente entre 0,1%  et  1% des tumeurs malignes 

cutanées. 

De même que certains auteurs (27), nous avons retrouvé une prédominance 

masculine tans dis que d’autres auteurs ont retrouvé le contraire. Un troisième 

groupe affirme une égalité entre les deux sexes. Les fluctuations 

d’échantillonnages sur de faibles séries expliquent la variation du sexe ratio 

dans la littérature.  

L’âge de prédilection est de 20 à 50 ans avec des moyennes oscillant entre 28 

et 47 ans selon les auteurs. L’affection n’épargne pas les sujets des âges 

extrêmes. C’est ainsi que sont décrits des cas à l’âge de 18 mois et à 82 ans. 

Cliniquement nos résultats rejoignent ceux de la littérature en ce qui concerne 

la localisation de la tumeur, la taille, l’aspect clinique et le retard à la demande 

thérapeutique (27). En effet, en ce qui concerne l’aspect clinique, la lésion se 

présente au début comme une plaque indurée recouverte de peau,  d’aspect 

et de couleur normale, parfois blanchâtre, blanc jaunâtre, rosée, violacée ou 

rougeâtre. Elle est apparemment bien délimitée et peu mobile par rapport aux 

plans profonds. A un stade plus ancien, la plaque s’étale, sa surface devient 

irrégulière et bosselée réalisant au bout de quelques mois ou années une 

masse multi nodulaire,  souvent polychrome, de taille variable, de consistance 

dure. Cette évolution en deux stades n’est pas toujours constante car certaines 

formes sont d’emblée uni nodulaire ou multi nodulaire avec fusion secondaire 

de nodule. Dans la majorité des cas, la lésion évolue lentement et 
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progressivement, sans signes fonctionnels, ni troubles généraux expliquant les 

longs délais de consultation pouvant atteindre 10 ans très  faible devant 82 ans 

retrouvé dans l’étude de Kasse et Coll à Dakar (27). Le souci esthétique 

explique que les femmes consultent plutôt. Des cas de tumeur monstrueuse  

pouvant atteindre 6,5 voire 7 kg ont été décrits (77). Les tumeurs peuvent 

atteindre des dimensions énormes allant jusqu’à 25 cm de diamètre. La lésion 

peut se développer en  n’importe quelle partie du corps (27).Dans notre étude, 

les localisations tumorales intéressaient préférentiellement le tronc et les 

extrémités (tête et membres) en faible proportion. 

 Les métastases ganglionnaires et viscérales sont exceptionnelles et ne peuvent 

être retrouvées qu’après de longues évolutions et une transformation 

sarcomateuse.  

Sur le plan histologique, la tumeur se présente sous forme d’une prolifération 

cellulaire dense, mal limitée, non encapsulée occupant le derme, le plus 

souvent dans sa totalité. Elle envoie des prolongements dans l’hypoderme, 

sans détruire les éléments de celui-ci, tandis que l’épiderme est respecté. Les 

cellules sont allongées, fusiformes, à cytoplasme  plus ou moins abondant, à 

noyau ovalaire et régulier.  Les mitoses sont variables avec de rare atypie. Le 

stroma est variable d’une zone à l’autre. Les fibres collagènes et réticuliniques 

sont plus ou moins abondantes tandis que les fibres élastiques sont refoulées à 

la périphérie de la tumeur. Au sein des  amas de cellules néoplasiques, on 

distingue un nombre variable d’espaces vasculaires et des coulées cellulaires 

péri nerveuses. Dans le temps survient une diminution progressive de la 

composante fibreuse conjonctive et une augmentation de la densité cellulaire. 

Sur le plan architectural, les cellules sont disposées en faisceaux rayonnants 

(aspect en « rayon de roue ») ou tourbillonnants. Tous nos patients ont 

bénéficiés d’un examen histologique préalable.     
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La chirurgie est le seul moyen thérapeutique ayant fait la preuve de son 

efficacité sur l’éradication de la tumeur et la prévention des récidives. 

L’exérèse doit répondre à certaines règles précises : exérèse monobloc, marges 

d’exérèses larges dépassant 2,5 cm. Le non-respect de ces critères expose à 

des probabilités de récidive. Dans notre étude les tumeurs de petites tailles 

étaient opérées dans le service dermatologie et les grandes tumeurs étaient 

référées dans un service de chirurgie, ainsi la marge d’exérèse de nos patients 

opérés au sein du service de dermatologie était comprise entre 2 et 3 cm. 

Certains auteurs préconisent  un élargissement de la marge d’exérèse à 5 cm 

en superficie avec sacrifice d’une barrière anatomique saine en profondeur. Le  

taux de récidive pour cette équipe  était faible (13,6%). Plusieurs équipes 

utilisent la technique de Mohs avec un examen extemporané. Elle consiste à 

enlever en un premier temps la majeure partie de la masse tumorale, puis à 

effectuer des recoupes en congélation sur la face inferieur de la pièce 

opératoire, ce qui permet de recueillir des lames tissulaires horizontales. Après 

lecture, les zones envahies sont traitées à nouveau de la même manière 

jusqu’à ce que l’on ne retrouve plus de tissu tumoral sur les coupes. Les 

équipes utilisant cette technique ont montré que des marges d’exérèses 

latérale de 3 cm voir 2,5 cm sont suffisantes. Le taux global de récidive pour 

ces équipes était faible (3%) cette technique apparait comme très séduisante, 

mais contraignante rendant difficile son application en technique de routine 

selon Revol. Le dermato fibrosarcome n’est pas radiosensible en raison de sa 

faible activité mitotique (27 ; 77). La chimiothérapie n’est non plus une 

méthode efficace cependant un certain espoir sur l’Imatinib (GLIVEC) existe, 

actuellement plusieurs études cliniques sur le rôle néo-adjuvant de cette 

molécule sont en cours.  Aucun de nos malade n’a effectué ni la radiothérapie 

ni la chimiothérapie. Tous les modes d’évolution sont décrits, la plus fréquente 
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se fait vers une croissance lente sur des années avec des poussées favorisées 

par les agressions de toute nature et parfois amincissement de la peau, 

l’ulcération, l’hémorragie et la nécrose. Des remissions incomplètes ou même 

complètes sont possibles. Dans notre série la récidive était de 43%, cette 

fréquence de la récidive est comparable à l’étude Dakaroise (36%) (27) et très 

élevée devant la série Marocaine (13,6%). Cette fréquence élevée était en 

rapport avec l’insuffisance de la marge d’exérèse dans notre étude (2 à 3 cm) 

tout comme dans la série Dakaroise (3,5 cm) (27) contre 5 cm dans la série 

Marocaine.     

La mort est exceptionnelle et survient tardivement par des complications 

locales (compression, infections, hémorragies). Nous avons enregistré  deux 

cas de décès, survenus après une récidive monstrueuse de la tumeur, 

cependant nous n’avons pas pu effectuer d’exploration pour établir le lien 

concret entre le décès et la tumeur. 

       

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



63 

 

5- Conclusion et Recommandations : 

5.1- Conclusion : 

Le DFS est une tumeur rare d’évolution lente, caractérisé par sa rareté de 

métastase mais surtout sa forte tendance à la récidive. Le diagnostic est 

souvent évoqué cliniquement et confirmé par l’étude histologique.  Le 

traitement de DFS est chirurgical basé sur une exérèse lésionnelle large et 

profonde.  La surveillance clinique, permet une détection précoce des 

récidives, fréquentes dans cette pathologie.                                                               

5.2- Recommandations:   

Aux patients : 

 Venir se faire consulter tôt 

 Respecter les entrevues de suivi post-opératoire 

Aux dermatologues : 

 Prévenir les patients d’un possible risque de récidive locale 

 Avoir un système de contrôle permettant une surveillance et un suivi à 

long terme des patients  

 De faire la biopsie de toutes les lésions nodulaires suspectes 

Aux autorités : 

 Assurer la formation des chirurgiens dermatologues 

 Mise en place d’une unité de chirurgie dermatologique 
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Annexes : 

 

Source de l’image : Dr Youssouf Fofana 

Figure 1 : tumeurulcéro-crouteuse sous mammaire    

 

Source de l’image : Dr Youssouf Fofana 

Figure 2 : Masse multi nodulaire  ulcéreuse de l’avant-bras 
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Fiche signalétique  

Nom : Coulibaly             Prénom : Ali 

Titre de la thèse : Dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand : étude de 23 cas 

à Bamako. 

Année universitaire : 2016-2017 

Pays d’origine : Mali                                           Ville de soutenance : Bamako 

Résumé : Le dermato fibrosarcome de Darier et Ferrand est une tumeur 

mésenchymateuse  cutanée maligne rare mais non exceptionnelle. Le but de 

ce travail était d’étudier le profil épidémiologique clinique et évolutif des cas 

de dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand diagnostiqués dans le 

laboratoire d’histopathologie du service de dermatologie du CNAM. 

Méthodes: une étude transversale descriptive portant sur 23 cas de dermato 

fibrosarcomes diagnostiqués au laboratoire d’anatomie pathologique du 

CNAM sur une période de 25 ans (1991-2016). 

Résultats: au total 23 cas ont été diagnostiqués, l’âge moyen des patients était 

de 40 ans ±12 ans avec des extrêmes de (17 à 56 ans). Nous avons noté  9 

femmes et 14 hommes avec un sexe ratio était de 1,7. Le tronc était la 

localisation préférentielle (60.8%), suivi du dos et du thorax. La taille tumorale 

moyenne était de 9,8×7,4 cm. La durée d’évolution moyenne était de 3 ans ± 2 

ans. Le traitement reposait sur l’exérèse chirurgicale en monobloc. Environ 

57% de nos patients ont été opérés au CNAM. Tous les patients étaient perdus 

vu après la cicatrisation et n’étaient revenus qu’après récidive. Ainsi 7 cas de 

récidives ont été retrouvés parmi lesquels deux cas étaient décédés. 

Conclusion: le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand est une tumeur 

cutanée rare, d’évolution locale très lente, avec une tendance à la récidive 

locale avec de rares métastases. Le pronostic est excellent à condition que 
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l’exérèse chirurgicale soit large avec l’ablation de l’aponévrose sous-jacente et 

confirmation histologique. Il nécessite une surveillance clinique en raison de 

son haut pouvoir récidivant. 

Mots clés : dermatofibrosarcome , épidémiologie,  clinique,  évolution. 
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