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e dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand (DFS) est une
umeur d’agressivité locale, de malignité intermédiaire.
’est le sarcome cutané le plus fréquent.

linique

ette tumeur survient classiquement chez des sujets de 20 à
0 ans. Elle est rare chez les sujets âgés. Elle peut sur-
enir chez l’enfant et quelques cas congénitaux ont été
apportés. Il s’agit d’une lésion souvent multinodulaire de
lusieurs centimètres de diamètre, de croissance progres-
ive, érythémato-violacée ou de couleur chair, la lésion
nitiale étant souvent caractérisée par une simple plaque
ndurée. Parfois, il s’agit d’une lésion atrophique. Les lésions
olypoïdes sont exceptionnelles. Les localisations préféren-
ielles sont le tronc, en particulier la paroi abdominale et
horacique et les membres inférieurs notamment les cuisses.
’atteinte des pieds et des mains est exceptionnelle. La
ésion mesure de 0,5 à 10 cm de diamètre.

spect histopathologique
l s’agit d’une prolifération dermique infiltrant l’hypoderme
aite de cellules fusiformes à cytoplasme peu abondant,

noyau allongé, souvent régulier (Fig. 1). Il n’y a pas
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’atypie nucléo-cytoplasmique marquée. Les mitoses sont
ares (moins de cinq mitoses pour dix champs à l’objectif
0).

Les cellules se disposent souvent en faisceaux courts
ntrelacés réalisant un aspect dit « storiforme » (Fig. 2).
et aspect est très évocateur du DFS. Il est visible dans

es zones richement cellulaires aussi bien que dans les
ones moins cellulaires. Ailleurs, notamment dans les zones
auci-cellulaires, les cellules se disposent parallèlement ou
orment des nappes ondulées, flexueuses, dont l’aspect rap-
elle un neurofibrome (Fig. 3). La trame conjonctive est
rêle, fine. Les vaisseaux sont assez nombreux, sans élément
nflammatoire. Il n’y a pas de nécrose ni d’hémorragie.

L’architecture du DFS est très caractéristique avec un
nvahissement de l’hypoderme sous forme de petites cou-
ées tumorales se dispersant en « rayons de miel » entre
es adipocytes dont l’aspect n’est pas modifié ou dissociant
e façon massive les lobules adipocytaires. La prolifération
’étend au sein des septums interlobulaires qui sont épaissis
Fig. 4). Cette extension est parfois visible très à distance du
oyer tumoral principal avec des coulées parfois peu denses,
ifficiles à identifier sur un contrôle extemporané des berges
’exérèse de la pièce opératoire.

À ces aspects caractéristiques, sont parfois associées des
ones de morphologie différente.

Il peut s’agir de zones myxoïdes où les cellules étoi-

ées sont dispersées au sein de plages claires riches en
ucine comportant des capillaires nombreux, de zones
bro-hyalines avec des plages nodulaires de collagène dense
ù les cellules sont peu nombreuses.

réservés.
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Figure 1. La tumeur envahit tout le derme et infiltre l’hypoderme
en réalisant des coulées cellulaires denses.

Figure 2. Aspect storiforme de la prolifération qui dissocie les
lobules adipeux.

Figure 3. La prolifération forme des coulées flexueuses au sein
de l’hypoderme.

F

ê
u
p
p
d

e
n
a
(

D
d
c
m
d
p
z

F
s

© 2023 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés. - Document téléchargé le 13/03/2023 par Société Française
igure 4. Dissociation des lobules adipeux par la prolifération.

Des zones de fibroblastome à cellules géantes peuvent
tre observées : elles sont peu cellulaires comportant
n stroma fibreux ou myxoïde et des cellules géantes
lurinucléées dispersées ou disposées autour de cavités
seudo-vasculaires arciformes. Elles peuvent témoigner
’un fibroblastome de l’enfance.

La tumeur de Bednar ou dermatofibrosarcome pigmenté
st une forme particulière de DFS qui comporte des méla-
ocytes dendritiques et des dépôts de pigment mélanique
u sein d’une tumeur par ailleurs assez typique du DFS
Fig. 5).

Dans 10 % des cas, un fibrosarcome peut survenir sur un
FS, soit de novo, soit plus volontiers lors de la récidive
’un DFS classique. On observe alors des zones de densité
ellulaire élevée avec des atypies nucléo-cytoplasmiques
arquées, de nombreuses mitoses (plus de cinq mitoses pour

ix champs à l’objectif 40) et une organisation en « bancs de
oissons » (Fig. 6). Beaucoup plus rarement on observe des
ones de sarcome pléïomorphe ou de myxofibrosarcome.

igure 5. Tumeur de Bednar : cellules pigmentées dispersées au
ein de zones de dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand typique.
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Figure 6. Zone de fibrosarcome avec densité cellulaire élevée,
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typies cytonucléaires et mitoses.

mmuno-histochimie

es cellules tumorales expriment le CD34 (Fig. 7). Ce mar-
ueur, bien qu’assez peu spécifique, est ici très fiable avec
ne expression le plus souvent diffuse. Un phénomène de
one est rarement observé. Il n’y a pas d’expression de
a protéine S100, de l’actine ou la desmine. Un marquage
oins intense ou une perte focale du marquage par le
D34 sont notés au sein des zones fibrosarcomateuses.

ytogénétique

e DFS est caractérisé par une translocation t (17:22)
(22:q13). La mise en évidence par RT-PCR ou FISH du

ranscrit de fusion PDGF�-COL1a1 permet le diagnostic
ormel dans les cas douteux. On retrouve les mêmes
nomalies dans les zones sarcomateuses ou dans les zones
e fibroblastome à cellules géantes.

igure 7. La prolifération est marquée par l’anticorps anti-CD34.
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iagnostic différentiel

e diagnostic se pose avec l’histiocytofibrome notamment
ans sa variante cellulaire, le fibrome dermique en plaque
D34+ ainsi que le neurofibrome.

istiocytofibrome

’histiocytofibrome comporte une hyperplasie épidermique
e surface. L’agencement storiforme lorsqu’il existe est
eulement focal de même que l’infiltration de l’hypoderme.
l est CD34− mais stromélysine 3+, alors que la stromélysine
’est pas exprimée dans le DFS.

istiocytofibrome cellulaire

’histiocytofibrome cellulaire peut présenter un certain
egré d’expression du CD34 mais ce phénomène est en géné-
al observé en périphérie de la tumeur avec un marquage de
’actine focal.

e fibrome en plaque CD34

e fibrome en plaque CD34+ peut être difficile à distinguer
’un DFS superficiel Cette lésion rare survient surtout chez
’enfant mais quelques cas ont été rapportés chez l’adulte.
liniquement, il s’agit d’une plaque indurée, discrètement
igmentée du tronc, des membres ou du cou. Elle est
onstituée par une prolifération dermique de cellules fusi-
ormes CD34+ orientées perpendiculairement à l’épiderme
n surface et parallèlement à lui en profondeur, respectant
’hypoderme. En cas de doute avec un DFS superficiel, une
tude cytogénétique doit être réalisée.

eurofibrome

ur une biopsie superficielle, il est parfois difficile de
istinguer un neurofibrome d’un DFS. La positivité de la pro-
éine S100 permettra d’affirmer le neurofibrome, également
D34+. Le diagnostic est encore plus difficile dans les formes
yxoïdes de DFS et une étude cytogénétique permettra en

as de doute de distinguer ces deux lésions.

raitement

e traitement de référence a longtemps été une exérèse
hirurgicale large avec des marges de 3 à 5 cm. Actuelle-
ent, on privilégie des exérèses comportant des marges
lus étroites, de 2 cm, avec contrôle rigoureux de celles-
i par l’étude anatomo-pathologique. La technique de Mohs
ur coupes en paraffine permet une épargne tissulaire avec
ne analyse extensive des berges d’exérèse, des foyers
’infiltration hypodermique à distance pouvant ainsi être

étectés et enlevés. L’ablation du plan aponévrotique pro-
ond est toujours recommandée.

Des traitements ciblés tels que l’imatinib, inhibiteur oral
u récepteur de la PDGF tyrosine kinase sont en cours
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d’évaluation pour diminuer le volume de certaines lésions
très volumineuses.

Évolution

Les récidives locales sont assez fréquentes, variant selon
les séries de 20 à 50 %. Elles sont beaucoup moins nom-
breuses en cas de chirurgie de Mohs. Les métastases sont
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xceptionnelles. Elles surviennent après des récidives mul-
iples, avec en général transformation fibrosarcomateuse.
’auteur déclare ne pas avoir de conflits d’intérêts en rela-
ion avec cet article.
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