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RESUME

Objectifs : Rapporter les aspects diagnostiques, thé-
rapeutiques et pronostiques du dermatofibrosarcome
de Darier Ferrand (DFS) a I’Institut Joliot Curie de
Dakar. Matériels et méthodes : 11 s’agissait d’une
¢tude rétrospective et descriptive menée sur une
période de 11 ans allant de Janvier 2000 a Décembre
2010 portant sur 13 malades suivis dans le service
de cancérologie de I’hopital Aristide Le Dantec pour
Dermatofibrosarcome de Darier Ferrand et qui ont
été opérés et revus. Résultats : 11 s’agissait de 13 cas
de DFS dont 7 hommes et 6 femmes avec un age
moyen de 38,4 ans. Sur le plan clinique, le diagnos-
tic de DFS était souvent tardif avec un délai moyen
de 4,96 ans. La tumeur était protubérante et nodu-
laire mamelonnée chez 12 patients soit 92,3 % des
cas. Le tronc était le sicge de prédilection de la
tumeur. La taille moyenne de la tumeur était de 22
mm avec des extrémes de 8 et 250 mm. On retrou-
vait 1 cas d’extension a I’os par contiguité et 1 cas
métastatique au poumon. La prise en charge chirur-
gicale ¢était le moyen thérapeutique quasi-exclusif.
Un recouvrement d’emblée était obtenu chez 9
patients soit 69 % des cas. Pour les autres cas une
greffe de peau était nécessaire apres cicatrisation
dirigée et un lambeau de recouvrement chez 2
patients. Une radiothérapie adjuvante a été effectuce
chez un malade présentant une extension osseuse. La
chimiothérapie avec I’imatinib mésylate était ineffi-
cace chez un patient présentant des métastases pul-
monaires. La récidive aprés exérese était observée
chez 4 patients soit 30,7 % avec un délai moyen de
4,7 ans. Nous avons déploré 1 déces.

Mots clés : dermato fibrosarcome, chirurgie,
dégénérescence sarcomateuse.

SUMMARY

Purposes: To evaluate the diagnostic, treatment and
prognosis aspects of the dermatofibrosarcoma protu-
berans at Joliot Curie Cancer Center in Dakar.
Patients and Methods: It was about a retrospective
and descriptive study led over a period of 11 years,
Sfrom January 2000 till December 2010. It concerned
13 patients with a histological diagnosis of dermato-
fibrosarcoma protuberans who underwent surgery
and follow up. Results: We found 13 cases of DFSP
on a duration of 11 years. The sex ratio was 1,16.
The average age was of 38,4 years. The diagnosis of
DFSP was often late with an average deadline of
4,96 years. Tumor was protuberant and nodular for
12 patients (92,3%). The trunk was the most common
location of the tumor. The average size was of 22 mm
with extrems of 8 and 250 mm. we found 1 case of
vertebral extension and 1 case of lung metastasis
after sarcomatous transformation. Surgery was the
first therapeutic way. A normally covered wound was
obtained for 9 patients (69%). For the other cases
one skin graft and two rotation-advancement flaps
was useful for wound cover. Adjuvant radiotherapy
was made for bone extension for I patient. Imatinib
systemic therapy was ineffective for the treatment of
vertebral extension and lung metastasis. Recurrence
occurred for 4 patients (30,7%) after 4,7 years fol-
low up and 1 patient died.

Keywords: dermatofibrosarcoma protuberans; sur-
gery; recurrence; sarcomatous transformation
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INTRODUCTION

Le dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand (DFS)
est une tumeur dermique a cellules fusiformes de
malignité intermédiaire caractérisée par une évolu-
tion lente avec un risque majeur de récidive locale et
un risque rare de dégénérescence sarcomateuse. Son
diagnostic est histologique et le traitement est chi-
rurgical. Nous sommes confrontés a la prise en
charge de volumineuses tumeurs de la peau et des
parties molles qui posent le probléme de leurs carac-
térisations diagnostiques et de leurs résécabilités..
L’objectif de cette étude était de préciser les données
épidémiologiques, diagnostiques, thérapeutiques,
évolutives et pronostiques a I’Institut Joliot Curie de
Dakar.

MATERIEL ET METHODES

Il s’agit d’'une étude rétrospective et descriptive
menée sur une période de 10 ans allant de Janvier
2000 a décembre 2011 portant sur 13 malades suivis
dans le service de cancérologie de I’hopital Aristide
Le Dantec pour dermatofibrosarcome de Darier
Ferrand et qui ont bénéficié d’une exérese chirurgi-
cale. Les parametres étudiés étaient essentiellement :
la taille tumorale, I’exérese chirurgicale et 1’évalua-
tion de la récidive.

RESULTATS

Il s’agissait de 13 cas de DFS dont 7 hommes et 6
femmes avec un age moyen de 38,4 ans. Sur le plan
clinique, le diagnostic de DFS était souvent tardif
avec un délai moyen de 4,96 ans. La tumeur était
protubérante et nodulaire mamelonnée chez 12
patients soit 92,3 % des cas. Le tronc était le siege de
prédilection de la tumeur. Certaines localisations
¢tait particuliéres avec un cas péri-ombilical étendu
[Figure 1], un cas a hauteur du rachis dorsal, un cas
a hauteur du sacrum [Figure 2]. La taille moyenne
de la tumeur était de 22 mm avec des extrémes de 8
et 250 mm. Chez 10 patients soit 77 % des cas, la
tumeur était strictement localisée. On retrouvait 1
cas d’extension osseuse par contiguit¢ et 1 cas
métastatique au poumon. Tous nos patients ont béné-
ficié d’une histologie pré opératoire qui retrouvait un
dermatofibrosarcome de Darier Ferrand sans signe
de dégénérescence sarcomateuse. La prise en charge
chirurgicale était le moyen thérapeutique quasi-
exclusif. Un recouvrement d’emblée était obtenu
chez 9 patients cas (69 %) au prix parfois d’une plas-
tie en Z dans 1 cas [Figure 4].Pour les autres cas 1
greffe de peau [Figure 3] était nécessaire apres cica-
trisation dirigée pour 1 patient et un lambeau de
recouvrement pour 2 patients. Une radiothérapie
adjuvante a été effectué¢e chez un malade présentant
une extension osseuse. La chimiothérapie avec

I’imatinib était inefficace chez un patient présentant
des métastases pulmonaires. L’analyse de la piece
opératoire montrait des berges d’exérese saines chez
tous les patients et la présence de plages de dégéné-
rescence sarcomateuse dans 1 cas. La récidive apres
exérese €tait observée chez 4 patients soit 30,7 %
avec un délai moyen de 4,7 ans. Nous avons déploré
1 déces sur transformation et métastase.

DISCUSSION

Le dermatofibrosarcome de Darier Ferrand (DFS)
est une tumeur cutanée rare [1]. Il représente moins
de 1 cas pour 3000 consultations et 1 cas pour 6
tumeurs cutanées malignes a I’institut joliot Curie de
Dakar. Dans la littérature, il représente moins de
10% des tumeurs malignes dermatologiques [2]. Il
atteint les deux sexes a peu pres a part égale. Il sem-
ble plus fréquent chez les sujets de race noire et de
rares cas familiaux sont décrits. Les localisations
sont par ordre de fréquence apres le tronc (50%), les
membres (40%), la téte et le cou (10%) [3]. Certaines
localisations sont particulieres par la difficulté a la
résection notamment a hauteur du rachis comme
chez un de nos patients, sur les plans osseux pres-
sacrés, sur les plis, au niveau du cou. C’est une
tumeur dont D’aspect clinique est évocateur.
L’évolution est trés lente. L’aspect mamelonné cou-
leur chair est le plus fréquent et est indépendant de la
race [4]. Les examens complémentaires doivent
comporter une IRM des tissus mous dans les formes
supérieures a 5 cm et dans les formes étendues. Elle
apprécie la taille, les rapports avec 1’aponévrose
superficielle et profonde, les plans osseux, les axes
vasculaires et des signes de dégénérescence. Elle est
indispensable dans 1’évaluation des récidives. Dans
les tumeurs de petites tailles, une exérése biopsique
est concevable. Dans les 1ésions plus étendues, une
microbiopsie est indiquée au mieux guidée par
I’imagerie [5]. L’'immunohistochimie est essentielle
au diagnostic et a la détermination des 1ésions trans-
formées [6]. La biopsie a permis de poser le diagnos-
tic dans tous les cas mais n’a pas reconnu dans un cas
une composante sarcomateuse chez nos patients. Au
plan génétique, La survenue du DFS est corrélée a un
réarrangement qui fusionne le géne COLIAI du col-
lagene 1al et le geéne de la chaine B du PDGF (pla-
teled-derived growth factor). Ce caractére n’est pas
exploré¢ en clinique mais il suggeére un axe de
recherche thérapeutique. Au plan immunologique
I’expression de la proteine CD34 est fréquente [7].
Ce caractere est utilisé en immuno-peroxydase pour
affiner la chirurgie micrographique [8]. L’histologie
est parfois limitée dans les formes récidivantes et
métastatiques rares. Les métastases, 1 a 4% des DFS,
sont plus fréquemment pulmonaires [9]. Le traite-
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ment du DFS est essentiellement chirurgical. Il
consiste en I’exérese complete de la 1ésion passant en
marges saines. Les marges latérales doivent étre de
2 voire 5 cm et la résection doit emporter 1’aponé-
vrose profonde. Le respect de la marge profonde est
difficile dans les tumeurs de grandes tailles, dans les
localisations cervicales proches des axes vasculaires
et du dome pleural, dans les localisations dorso-
médianes a hauteur du rachis, sur les plis dont le
recouvrement est difficile [5]. Nous avons pu fermer
la plaie opératoire chez la plupart de patients. Cette
fermeture était impossible en premicre intention
chez 3 patients. Les techniques d’oncoplastie de la
peau et des tissus mous sont d’un apport important.
L’oncoplastie permet de raccourcir les délais de gué-
rison et améliore le confort post opératoire. Nous
avons pu faire la couverture cutanée par une plastie
en Z, ou des lambeaux de translations chez 3
patients. Elle est limitée dans les Iésions a berges
douteuses par la plus grande probabilité de récidive.
On en rapproche la chirurgie micrographique décrite
par Mohs. Elle est d’un grand intérét dans les 1ésions
de petites tailles a fortiori pres d’organes nobles avec
des objectifs de résections limitées [10]. Des théra-
peutiques systémiques sont proposées dans un nom-
bre réduit de cas. L’imatinib est proposé dans les
Iésions étendues avec un objectif de réduction et sur

les 1ésions étendues ou métastatiques de méme que
la radiothérapie externe avec des résultats mitigés
[11]. Chez un patient métastatique la chirurgie suivie
d’une radiothérapie n’a pas empéché la récidive
locale et le traitement par imatinib n’a pas empéché
la progression et le déces. Le pronostic fonctionnel et
vital est satisfaisant chez la plupart des auteurs. Le
pronostic local serait corrélé a 1’age, 1’état général, la
taille de la Iésion, la qualité de la résection qui est au
mieux faite par une équipe spécialisée [12].

CONCLUSION

Le DFS es une tumeur dermique potentiellement
maligne. Le diagnostic évoqué a la clinique est posée
sur une piece opératoire ou sur une biopsie permet-
tant une étude histologique. L’THC permet de distin-
guer les rares cas de transformations malignes. Le
traitement est essentiellement chirurgical. Il est
limité par la difficulté des résections sur des régions
particulieres. Il a gagné en qualité grace a 1’onco-
plastie des tissus mous. Le pronostic local est mar-
qué par un taux de récidive important. Le pronostic
vital est excellent.
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Figure 1 : Dermatofibrosarcome bourgeonnant Figure 2 : Aspect post exérése d’un dermatofibro-
' péri-ombilical sarcome siégeant preés du sacrum

Figure 4 : Plastie en Z

Figure 3 : Récidive sur greffe de peau dorsal




