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ABSTRACT
Dermatofibrosarcoma protuberans (DFS) is a rare malignant skin tumor, characterized by local aggressiveness,

significant potential for recurrence and a low risk of distant metastasis. The location under the eyes, not yet reported
in the literature may involve the functional and aesthetic prognosis. We report a case.
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RESUME

Le dermatofibrosarcome de Darier-Ferrand (DSF) est une tumeur cutanée maligne rare, caractérisée par une agressivité
locale, un important potentiel aux récidives et par un faible risque de métastase a distance. La localisation sous
orbitaire, non encore rapporté dans la littérature peut mettre en jeu le pronostic fonctionnel et esthétique. Nous en

rapportons un cas.
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INTRODUCTION

Le dermatofibrosarcome de Darier-Ferrand (DSF)
est une tumeur mésenchymateuse cutanée maligne
rare. Il représente 1% des tumeurs malignes cutanées
et moins de 5 % des sarcomes des tissus mous de
I'adulte. II est caractérisé par une agressivité locale,
un important potentiel aux récidives et un faible
risque de métastase a distance [1]. Les localisations
les plus fréquemment décrites sont le tronc et les
extrémités [2]. La localisation sous orbitaire n’est
pas fréquemment décrite dans la littérature. Nous en
rapportons un cas.

CASE REPORT

Mme XY, 4gée de 26 ans, femme au foyer, domiciliée a
Ouagadougou, était recue en consultation d’oncologie
médicale pour une reprise évolutive rapide, non
douloureuse d'une tumeur sous orbitaire droite apres
une 3eme exérese sans examen anatomopathologique. La
tuméfaction évoluerait depuis 14 ans. Lexamen clinique

retrouvait une tuméfaction nodulaire, molle, polylobée,
érythémateuse luisante, hypochromique au centre,
parcourue de lacis veineux, développée aux dépens de
la région palpébrale inférieure droite s’étendant a la joue
droite, ala racine et a l'aile droite du nez, mesurant 16 cm
x 15 em x 12 em. On notait une occlusion partielle de
Icetl droit par la tumeur, un affaissement de laile droite
du nez et une déviation de la pointe du nez du coté
opposé sans obstruction nasale (Fig. 1). Lacuité visuelle
était de 9/10 a I'ceil droit et de 10/10 a I'eeil gauche. On
ne notait pas d’adénopathies sous mandibulaires, ni sus
claviculaires palpables. Les autres aires ganglionnaires
sont libres. Dauscultation pulmonaire était normale ainsi
que le reste de 'examen physique.

Létude histologique de la biopsie de la tumeur a noté
une prolifération tumorale siégeant dans le derme et
I'hypoderme, composée de cellules fusiformes, avec peu
d’atypies et de mitoses, groupées en petits faisceaux
flexueux, enchevétrés dans les zones nodulaires de
forte densité cellulaire réalisant un aspect en “ panier
tressé 7 ou aspect “ storiforme 7 des Anglo-Saxons).

How to cite this article: Bambara AH, Ouedraogo AN, Ouedraogo Nde NA, Ili VB, Sanou J, Chtioui AT, Konsem T. Dermatofibrosarcome de Darier Ferrand
sous orbitaire: Une localisation rare. Our Dermatol Online. 2017;7(Suppl. 1):372-376.

Submission: 11.08.2016; Acceptance: 12.08.2016
DOI: 10.7241/ourd.20163.102

© Our Dermatol Online Suppl. 1.2016

373



www.odermatol.com

La tumeur infiltre 'hypoderme en nappes dissociant
les lobules adipeux, et sous forme de coulées dans les
cloisons interlobulaire (Fig. 2).

Limmunomarquage par le CD 34 réalisé a I'extérieur
du pays était positif, ainsi que celui par le PDGFB-
COLIAL. (Fig. 3) et négatif au PS100 (Fig. 4).

Le scanner cranio-facial retrouvait une masse de densité
tissulaire mesurée a 96 x 43 x 42 mm avec un effet de
masse sur le globe oculaire, qui est refoulé en dehors
mais sans I'envahir. Il n’y avait pas de densité de la
graisse intra orbitaire droite, ni de lyse osseuse (Fig. 5).

La radiographie du thorax et I'échographie abdomino-
pelvienne étaient normales. Le bilan biologique était
¢galement normal.

Figure 1: Vue de face de la tumeur: une tuméfaction nodulaire,
molle, polylobée, érythémateuse luisante, hypochromique au centre,
parcourue de lacis veineux, développée aux dépens de la région
palpébrale inférieure droite.

Figure 2: Tumeur envahissant le derme profond et I'hypoderme.
HES X40.
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Nous avons conclu au diagnostic de dermatofibrosarcome
de Darier Ferrand sous orbitaire récidivant au stade

>

Figure 3: Positivité diffuse des cellules tumorales avec le CD34.

Figure 4: Négativité des cellules tumorales avec la PS100.

Figure 5: Coupe axiale en fenétre parenchymateuse, effet de masse
sur le globe oculaire droit refoulé en dehors sans anomalie de densité
de la graisse intra orbitaire droite.
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localement avancé sans métastases, ni envahissement
ganglionnaire.

Une chimiothérapie néoadjuvante a visée réductrice
a 'Imatinib et une chirurgie large avec reconstruction
probable étaient proposés a la patiente.

DISCUSSION

Le DSF a été décrit en 1924 par Darier et Ferrand [3].
C’est une tumeur cutanée rare mais non exceptionnelle.
Lage de survenu est variable, mais elle touche de
manicre préférentielle 'adulte jeune comme c’est le
cas de notre patiente dgée de 26 ans [4-7].

Des localisations préférentielles au niveau du tronc,
des membres supérieurs et inférieurs ont été souvent
décrites [1,8,9]. Lalocalisation a 'extrémité céphalique
représente 15% des localisations, et celle sous orbitaire
palpébrale inhabituelle, retrouvée chez notre patiente
n’a pas encore été rapporté a notre connaissance.

Le caractere récidivant de la DSF aprés une exérese
incomplete, avec des marges insuffisantes ou non
en monobloc présents dans la quasi-totalité des cas
rapporté dans la littérature était également observé
chez notre patiente qui était a sa 4e récidive [10-13].

Laspect clinique du DSF DF a un stade avancé de
nodule réalise une masse multinodulaire, irréguliere,
bosselée, dure, souvent polychrome, de taille variable.
Létat général est généralement conservé, il n'’y a pas de
signes fonctionnels, ni généraux associés, ce qui était
retrouvé chez notre patiente.

Le diagnostic du DSF DEF, fait recours a un faisceau

d’arguments constitués par:

* Thistoire évolutive de la tumeur caractérisée par des
récidives, ce qui était noté chez notre patiente.

* le siege dermique strict de la prolifération ce qui
était noté a I'histologie de la biopsie de la tumeur
de notre patiente.

* Taspect histologique de la tumeur: prolifération
tumorale intradermique a cellules fusiformes
avec une architecture storiforme tourbillonnante
également noté chez notre patiente.

e Limmunohistochimie qui objective un marquage
positif a 'antigene CD34, était retrouvé chez notre
patiente.

Le diagnostic différentiel du DSF DF peut étre ditficile,

notamment sur des prélevements biopsiques.
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Il peut simuler un histiocytofibrome de forme
cellulaire et profond dans les zones de forte densité
cellulaire. Les zones de faible densité cellulaire
peuvent étre confondues avec un neurofibrome, un
dermatomyofibrome.

Cependant 'immunomarquage permet de rejeter
ces hypotheses. Les cellules exprimant le CD 34
n’expriment généralement pas le facteur XlIlla
(contrairement aux histiocytofibromes). La négativité
de la PS100 permet d’éliminer une tumeur nerveuse.

La possibilité d’une transformation sarcomateuse
du DSF DF doit toujours rester a I'esprit devant les
récidives multiples, et 'apparition de métastases surtout
pulmonaire. Il doit étre recherché a I'histologie par les
criteres tels: atypies cellulaires, un pattern fasciculaire,
10 mitoses pour 10 champs au grossissement 40,
une diminution de 'expression du CD34, une
augmentation de I'expression de Mibl est observée a
I'immunomarquage. Une transformation de plus de 5
% du tissu tumoral recherché [5].

Les risques de métastases est rare, estimé a 5
% ct essentiellement pulmonaires. Les cas de
métastases rapportés étaient liés a une transformation
sarcomateuse de plus haut grade de malignité du DSF
DF récidivant.

La chirurgie est le traitement de choix de la DSF non
métastasé [12]. La chirurgie de Mohs ou une chirurgie
d’exérese en bloc avec des marges de sécurité larges de
345 cm de tissu sain, emportant une barriere saine en
profondeur est le seul moyen thérapeutique ayant fait
la preuve de son efficacité du DSF DF ainsi que de la
prévention des récidives. Dans les formes localement
avancée, ou les formes avec des métastases, on a recours
aune chimiothérapie a I'lmatinib, ou une radiothérapie
en traitement palliatif.

Cependant, la localisation sous palpébrale inhabituelle,
la grande taille de la tumeur, latteinte des parties
molles avoisinantes (joue, nez) et les antécédents de
récidive chez notre patiente ont motivé le choix d'une
chimiothérapie néoadjuvante avec I'lmatinib avant
d’envisager une chirurgie de reconstruction maxillo-
faciale afin de préserver la fonction de I'ceil.

CONCLUSION

Tumeur mésenchymateuse maligne, le
dermatofibrosarcome de Darier-Ferrand est rare. Le
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risque évolutif de cette tumeur est plus lié aux récidives
locales qu’aux métastases justifiant de la nécessité
d’une chirurgie d’exérese large d’emblée. Un suivi
régulier également nécessaire afin de dépister une
transformation sarcomateuse. Salocation sous orbitaire
non encore rapportée, peut mettre en jeu le pronostic
fonctionnel et esthétique de I'ceil et du visage.
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