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Résumé

Introduction : Le dermatofibrosarcome
protuberans de Darier et Ferrand est une
tumeur fibreuse de la peau, de croissance
lente, a tres haut risque de récidive locale,
mais a potentiel métastatique faible.
Objectif : I’objectif était de déterminer les
caractéristiques épidémiologiques,
cliniques et thérapeutiques de cette
pathologie puis analyser les résultats du
traitement.

Méthodes : 11 s’agissait d’une étude
transversale rétrospective de Janvier 2015
a Décembre 2020, incluant les patients
opérés pour dermatofibrosarcome de
Darier et Ferrand confirmé a I’histologie.
Résultats : Durant la période d’étude nous
avons colligé dix patients porteurs de
dermatofibrosarcome. L’age moyen de nos
patients était de 36,3 ans avec des extrémes
de 12 ans et 65 ans. Tous nos patients
étaient de sexe masculin. Quatre de nos
malades avaient été opérés une fois pour la
méme tumeur, deux patients étaient a leur
deuxieme récidive et quatre autres étaient a
leur premiere consultation. Les tumeurs
siégeaient au niveau du tronc dans cinq
cas. La taille des tumeurs variait entre 4-
cm et 20-cm. Le délai diagnostic était de 3

ans. La prise de décision thérapeutique
était basée sur le diagnostic de
présomption. La radiographie du thorax
réalisée dans le cadre du bilan d’extension
était sans particularité. La thérapeutique a
été chirurgicale chez tous nos patients. Le
geste réalisé a été une exérese tumorale en
zone saine en respectant une marge de
résection de 3 a 5 cm chez tous les
patients. Une fermeture cutanée immédiate
a pu étre réalisée chez quatre patients.
Nous avons réalisé une auto greffe de peau
chez trois patients. L’histologie a confirmé
le diagnostic chez tous les patients. Les
suites opératoires ont été simples. Sur les
dix patients, neuf ont été suivis sur une
période de quatre ans sans récidive.
Conclusion: Le dermatofibrosarcome
protuberans de Darier et Ferrand est une
tumeur cutanée de récidive locale tres
élevée apres une exérese chirurgicale
incomplete ; d’ou I'intérét d’une exérese
chirurgicale large.

Mots clés Dermatofibrosarcome de
Darier et Ferrand, tumeurs cutanées,
chirurgie.
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Abstract

Introduction: Darier and Ferrand's
dermatofibrosarcoma protuberans is a
slowly growing fibrous skin tumor with a
very high risk of local recurrence, but with
low  metastatic  potential. From a
retrospective cross-sectional study from
January 2015 to December 2020. We
determined the epidemiological, clinical
and therapeutic characteristics and then
analyzed the results of the treatment.
During the study period we collected ten
patients with dermatofibrosarcoma. The
average age of our patients was 36.3 years
with extremes of 12 years and 65 years. All
of our patients were male. Four of our
patients had been operated on once for the
same tumor, two patients were on their
second recurrence and four others were on
their first consultation. The tumors were
located in the trunk in five cases. The size
of the tumors varied between 4-cm and 20-
cm. The diagnostic delay was 3 years. The

chest x-ray taken as part of the extension
workup was unremarkable. The therapy
was surgical in all of our patients. The
procedure performed was tumor resection
in a healthy area while respecting a
resection margin of 3 to 5 cm in all
patients. Immediate skin closure was
achieved in four patients. We performed an
auto skin graft in three patients. Histology
confirmed the diagnosis. The postoperative
follow-up was simple. We have not
encountered a recurrence.

Conclusion:  Darier and  Ferrand
dermatofibrosarcoma protuberans is a
rare skin tumor with very high local
recurrence if surgical excision is not
complete; hence interest of a large
surgical excision.

Keywords: Darier  and  Ferrand
dermatofibrosarcoma, skin tumors,
surgery.

Auteur  Correspondant:  KAREMBE

Boubacar Maitre-Assistant a la FMOS.

INTRODUCTION

Le Dermatofibrosarcome protuberans de
Darier et Ferrand (DFSP) est un sarcome
superficiel a différenciation fibroblastique
du derme et du tissu mou sous-jacent,
caractérisé par une évolution lente avec un
risque majeur de récidive en cas d’exérese
insuffisante [1]. Il a été décrit par Darier et
Ferrand en 1924 et représente 0,1% des
tumeurs cutanées malignes et 2 a 6% de
tous les sarcomes du tissu mou [2-3]. Au
Mali, une étude réalisée dans le laboratoire
histopathologique du Centre National
d’Appui de la lutte contre la Maladie
(CNAM) en 2018 a trouvé une fréquence
de 0,41% sur I’ensemble des biopsies
analysées [4]. Cette tumeur, survenant
surtout chez les adultes jeunes, pose
encore, dans nos pays, plusieurs problémes
responsables d’un retard de prise en charge
[3, 5-7]. Le diagnostic repose sur
I’histologie et  I'immuno-histochimie.
L’imagerie permet d’établir le bilan

Iésionnel et le bilan d’extension [8]. La
prise en charge est chirurgicale et demeure
le traitement de choix [9]. La thérapie
ciblée en traitement néodjuvant a permis
de gros progres en matiere de réduction du
volume de la tumeur en rendant des
grosses tumeurs non résécables en tumeurs
résécables [10]

Ainsi, dans notre contexte, devant la rareté
et les difficultés diagnostiques et
thérapeutiques de cette pathologie, nous
avons initié cette étude a travers d’une
série de 10 cas.

METHODOLOGIE

Il s’agissait d’une étude rétrospective sur
une période de 5 ans allant de Janvier 2015
a Décembre 2020, portant sur les malades
opérés dans le service de chirurgie
générale du Centre de Santé de Référence
de la Commune III de Bamako pour DFSP.
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Nous avons inclus tout le malade, quel que
soit leur age, opérés initialement ou apres
une récidive pour DFSP confirmé a
I’histologie. Nous avons étudié les
parametres épidémiologiques,
diagnostiques, thérapeutiques et évolutifs.

RESULTATS

En 5 ans, nous avons colligé dix patients
présentant un dermatofibrosarcome de
Darier et Ferrand. L’4ge moyen de nos
patients était de 36,3 ans avec des extrémes

de 12 ans et 65 ans. Notre échantillon était
représenté uniquement par le sexe
masculin. Quatre de nos malades avaient
été opérés une fois pour la méme tumeur
mais non documentée, deux patients
étaient a leur deuxieme récidive et quatre
étaient a leur premicre consultation. Les
tumeurs siégeaient au niveau du tronc dans
cinq cas, le dos dans deux cas, la ceinture
dans deux cas, et la région inguino-
pubienne dans un cas. Elles étaient toutes
ulcéro- bourgeonnantes (figure 1, 3).

Cranial

o ]

Figure 1 : lésion inguino hypogastrique ulcéro-bourgeonnante chez un enfant
de 12 ans avant et apres exérese (Photos prises en pré et per opératoire)

Cranial

Gauche

Figure 2 : Etat de la cicatrice six mois apreés une cicatrisation dirigé
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ventral
caudal

Figure 3 : Lésion ulcéro bourgeonnante de la ceinture débordant sur la hanche droite
avant et apres chirurgie

La taille des tumeurs variait entre 4 et 20
cm avec une taille moyenne de 7,7 cm
(Tableau I).

Tableau I : Répartition des patients en
fonction de la taille des tumeurs

Taille des tumeurs Effectifs

0 a4 cm 4

5 a10cm 3
>10 cm 3

Total 10

Le délai diagnostique qui correspondait a
la période écoulée entre 1’apparition de la
Iésion et le diagnostic du DFSP était de 3
ans. Nous n’avons trouvé aucun antécédent
néoplasique ni facteurs déclenchants
associés. Le diagnostic de présomption a
été posé sur la base des observations
cliniques et confirmer a I’histologie apres
chirurgie d’exérese. La radiographie du
thorax réalisée chez trois patients dans le
cadre du bilan d’extension était sans
particularité. La TDM et IRM n’ont pas été
réalisées dans notre série. Le traitement a

été chirurgical chez tous nos patients. Le
geste réalisé a été une exérese tumorale en
zone saine en respectant une marge de
résection de 3 2 5 cm avec une moyenne de
3,5cm. Une fermeture cutanée immédiate a
pu étre réalisée chez quatre patients, un
patient a  bénéficié d’une reprise
chirurgicale de la marge de résection suite
au résultat d’histologie qui avait objectivée
une infiltration des berges de résection par
des cellules tumorales. Nous avons réalisé
une auto greffe dermo- épidermique a
distance de la chirurgie d’exérese chez
trois patients (figure 4), une cicatrisation
dirigée a été réalisée chez trois patients.
Les gestes chirurgicaux effectués sont
résumés dans le tableau II.
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Cranial

Figure 4 : Lésion multi nodulaires avec
ulcération et état de la cicatrice 4 ans
apres exérese et greffe de peau.

Tableau II : Répartition des patients en
fonction du mode de cicatrisation apres
la chirurgie d’exérese

Type de réparation Effectifs
Fermeture directe 4
Greffe de peau 3
Cicatrisation dirigée 3
Total 10

Toutes les picces d’exérese ont été
envoyées a I’examen anatomopathologique
avec confirmation du diagnostic chez la
totalité de nos patients. La radiothérapie, la
chimiothérapie et la thérapie ciblée n’ont
pas été réalisées dans notre série. Les
suites opératoires immédiates ont été
simples. Dans le cadre de la surveillance
clinique ; neuf patients ont été revus en
consultation une fois par an pendant quatre
ans sans récidive. Un patient est perdu de
vu.

DISCUSSION

De toutes les définitions, celle de DEGOS
nous semble la plus complete « c’est une
tumeur conjonctive dermique a cellules
fusiformes, plus ou moins proche par sa
structure  histologique des  tumeurs
sarcomateuses, mais qui s’oppose aux
fibrosarcomes vrais primitifs par son
origine toujours cutanée, et par son
évolution tres lente. Elle ne comporte

qu’exceptionnellement, et a un stade tres
tardif, une transformation sarcomateuse
franchement maligne métastasiante » [11].
Dans notre contexte, le
dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand
est une tumeur rare de la peau [2]. En cinq
ans nous avons colligé dix cas qui
représentaient 0,65% de I’ensemble des
interventions chirurgicales. Ce taux se
rapproche de ceux retrouvés dans la
littérature [3,5, 12]. Le DFSP touche
Préférentiellement les adultes jeunes [6].
L’age moyen dans notre série était de 36,3
ans qui est comparable a ceux trouvés par
les auteurs Africains et Européens [3, 5,
13]. Le sexe n’est pas un facteur de risque
dans la survenue du DFSP, mais notre série
était représentée uniquement d’hommes.
Les deux sexes étaient représentés dans les
séries de Kassé A, au Sénégal, et Hawal
Hammas, au Maroc, avec une
prédominance masculine 55% et 63%
[12,13]. Sur le plan clinique la localisation
fréquente de cette tumeur au niveau du
tronc a été signalée partout dans la
littérature [12,13, 14]. Dans notre série la
tumeur siégeait au niveau du tronc chez
cinq patients. La prise en charge du DFSP
est jusqu’a preuve du contraire chirurgicale
consistant a une exérese large de la tumeur
avec respect d’'une marge de résection de 5
cm. La technique de Mohs mérite d’étre
discutée mais dans notre contexte, cette
technique n’a pu étre réalisée en raison de
I’indisponibilité d’anatomopathologiste
pour un examen extemporané. La
chimiothérapie n’a pas sa place dans le
traitement de cette tumeur [15]. La
radiothérapie complémentaire donne des
bons résultats dans les formes a récidive
multiples ; de marges d’exérese
insuffisantes ou envahies ; de tumeur de
grande taille ou dans des localisations
empechant la chirurgie large [15]. La
radiothérapie n’a pas été réalisée dans
notre étude car elle n’était pas disponible
au moment de la prise en charge de nos
patients. La thérapie ciblée par I’Imatinib
mésylate  (Glyvec) est en  cours
d’évaluation avec des résultats prometteurs
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[15]. Dans notre série, le traitement
chirurgical a consister a une exérese large
des DFSP chez tous nos patients avec
rapprochement cutané immédiat chez
quatre patients ayant les DFSP dont la
taille ne dépassant pas 4 cm, une auto
greffe de peau chez trois patients et une
cicatrisation dirigée chez trois autres
patients. Ces pratiques ont été réalisées par
plusieurs auteurs dans la littérature [13,14].

La reconstitution immédiate par des
lambeaux de fascia lata, lambeau pédiculé
musculo-cutané du grand dorsal et
musculo- cutané du grand droit de
I’abdomen a été décrit dans la littérature
[14]. Dans notre série aucun patient n’a
bénéficié de cette technique opératoire.
L’évolution de cette tumeur est marquée
par une forte tendance aux récidives
locales si I’exérése n’est pas complete.
Ceci est le reflet des extensions infra
cliniques asymétriques de la tumeur qui
sont laissées en place au cours d’une

exérese standard [15]. Les récidives apres
une exérese chirurgicale incomplete
surviennent en majorité dans les trois ans
apres la chirurgie initiale, mais elles
peuvent survenir bien des années apres ;
d’ou I’'importance d’un suivi a long terme
[16]. Le taux de récidive est de 44% apres
une exérese sans marge, et inférieur a 20%
apres une exérese large emportant de 3 cm
a 5 cm de marge. Il semble encore réduit
lorsque I’exérese est guidée par 1’histologie
dans la chirurgie microscopique [15]. Dans
notre série, apres quatre années de suivi ;
jusque-la  aucune récidive n’a été
retrouvée.

CONCLUSION

Le Dermatofibrosarcome protuberans de
Darier et Ferrand est une tumeur cutanée
rare. Son évolution est tres lente avec une
potentielle de récidive locale tres élevée si
I’exérese chirurgicale est incomplete d’ou
I’intérét d’une exérese chirurgicale large.
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