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CASE REPORT

UN DERMATOFIBROSARCOME GEANT DE LA
PAROI THORACIQUE ANTERIEURE

A GIANT DERMATOFIBROSARCOMA OF THE
ANTERIOR CHEST WALL
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Résumé : Le dermato-fibrosarcome est une tumeur cutanée rare, qui se caractérise par son caractere
récidivant. Son évolution lente, et son aspect clinique peu inquiétant sont souvent a I’origine de retard
diagnostique, d’autant plus qu’il s’agit d’une tumeur qui siége habituellement dans des zones couvertes. Le
traitement de référence est I’exérése chirurgicale large. Nous rapportons un cas de DFS géant de la paroi
thoracique. La discordance entre le volume tumoral impressionnant et le caractere limité de I’envahissement
en profondeur fait la particularité de cette observation. Un traitement conservateur, en I’occurrence une
chirurgie d’exérese large et une couverture par greffe de peau mince ont pu étre entrepris. Avec un recul de
deux ans, les résultats carcinologique, fonctionnel et esthétique sont trés satisfaisants.

Mots clés : Dermatofibrosarcome- anatomopathologie- chirurgie- récidive.

Abstract: Dermatofibrosarcoma (DFS) is a rare skin tumor, characterized by its recurrence. Its slow
development, and its banal clinical appearance often causes diagnostic delays, especially when the tumor is
located in covered areas. The reference treatment is wide resection. We report a case of giant chest wall DFS.
The discordance between the impressive tumor volume and the limited deep invasion are the peculiarity of
this case report.

A conservative treatment, a wide resection and a split-thickness skin graft could be undertaken. With a
follow-up of two years, the carcinological, functional and aesthetic results are very satisfactory.
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INTRODUCTION

Tumeur mésenchymateuse rare, le
dermatofibrosarcome se caractérise par son
agressivité locale et son caractére récidivant. Son
évolution lente et sa présentation pauci-
symptomatique peuvent étre a I’origine de retard
diagnostique, voire méme d’erreurs thérapeutiques.
Les auteurs rapportent I’observation d’un patient
présentant un DFS géant de la paroi thoracique
antérieure, traité par exérése chirurgicale et greffe de
peau mince.

CAS CLINIQUE

Patient 4gé de 71 ans, tabagique chronique, qui
présentait une masse de la paroi thoracique
antérieure droite évoluant depuis 8 ans.

A I’admission, le patient était cachectique, et
présentait une masse tumorale sessile, pendante,
sous forme d’un nodule géant (fig. 1) a base sus
mammaire droite, mesurant environ 25 cm de grand
axe, a limites grossiérement réguliéres.

Figure 1 : Nodule géant de la paroi thoracigue antérieure
droite.
La peau de surface était d'aspect bigarré
érythémateuse, squamo-crouteuse et atropho-
cicatricielle, témoignant d'une évolution longue et
chronique. Le centre de la masse était le siége d’une
ulcération (fig. 2) a fond nécrotique, suintant.
A la palpation, la lésion était fixée a la partie haute
de la région thoracique antérieure droite, débordant
latéralement sur le pilier antérieur du creux axillaire.
Les aires ganglionnaires axillaire et sus-claviculaire
droites étaient libres.
Une biopsie de la masse tumorale a révélé la
présence d’une prolifération tumorale conjonctive
faite de cellules fusiformes, présentant des
irrégularités cyto-nucléaires modérées avec de rares
mitoses. Ces cellules étaient disposées en faisceaux

courts parfois storiformes, associés a une
vascularisation riche type hémangiopéricytaire.

Figure 2 : Nécrose et ulcération tumorales.

L’ immunohistochimie a révélé la présence d’une
expression intense et uniforme du CD34 (fig.3),
tandis qu’elle était négative a I’actine, la desmine et
le PS100. L’ immunomarquage au Ki67 a montré une
prolifération faible estimée a 5% des cellules
tumorales.

Ainsi, le diagnostic de dermatofibrosarcome de
Darier-Ferrand a été retenu.

Figure 3 : Immuno-marquage au CD34 fortement positif.

L’exploration tomodensitométrique a révélé la
présence d’une masse bien limitée, se rehaussant
fortement aprés injection de produit de contraste,
envahissant le muscle grand pectoral, et sans signes
d’envahissement osseux, ni du pédicule axillaire
sous-jacent.

Le bilan d’extension n’a pas révélé d’adénopathies,
ni de localisations secondaires.
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Une résection de la masse tumorale a été réalisée
sous anesthésie générale, passant en périphérie a 3
cm des limites macroscopiques de la tumeur,
emportant en profondeur le muscle grand pectoral
(aprés ligature du pédicule acromio-thoracique) et
une partie du muscle deltoide. Le muscle petit
pectoral sous-jacent étant respecté, il n’y a pas eu
d’exposition du pédicule axillaire. Une couverture
par greffe de peau mince a été réalisée
secondairement apres confirmation histologique du
caractere carcinologique de I’exérése.

L ’étude anatomo-pathologique définitive a montré le
méme aspect morphologique que celui retrouvé sur
la biopsie. En effet, il n’a pas été observé de zones
de transformation fibrosarcomateuse (les atypies
cyto-nucléaires étaient discrétes et les mitoses tres
rares : 1 mitose / 10 champs au grossissement x40).
Les marges d’exérése étaient indemnes de toute
prolifération tumorale.

A 24 mois de I’exérése, le patient ne présente aucun
signe de récidive, et il est trés satisfait du résultat,
tant sur le plan esthétique que fonctionnel (fig.4 et
5).

Figure 4 : Résultat a 1 an : aspect esthétique satisfaisant.

DISCUSSION

Le DFS est considéré comme un sarcome de bas
grade et représente moins de 2% de I’ensemble des
sarcomes des parties molles [1]. Il se caractérise par
son agressivité locale et sa forte tendance a la

récidive locale, mais ne donne de métastases
gu’exceptionnellement  [2]. Les métastases
ganglionnaires prouvées histologiquement sont de
I'ordre de 1% de [I’ensemble des extensions
tumorales a distance [3].

Le traitement curatif du DFS est chirurgical et
s’impose chaque fois qu’il est possible.

Figure 5 : Absence de séquelles fonctionnelles.

Outre la taille tumorale, et la notion de récidive
antérieure, la qualité de I’exérése initiale est I’'un des
principaux facteurs pronostiques de récidive locale.
En I’absence de consensus sur I’étendue de I’exérése
chirurgicale, il est classiquement recommandé
d’emporter une marge de sécurité de 3 a 5 cm en
périphérie de la tumeur. En profondeur I’ablation
d’une barriére anatomique saine est de mise.

Le caractére bien circonscrit de certains DFS
contraste souvent avec une extension infraclinique, «
tentaculaire » et asymétrique, dépassant en
périphérie et en profondeur les limites
macroscopiques de la tumeur [4].

L’exérése marginale se solde le plus souvent d’un
taux de récidive locale élevé pouvant atteindre les
60% [5]. L'analyse de la littérature montre
globalement un taux de récidive tumorale qui
diminue lorsque la marge d'exérése chirurgicale
augmente. Des marges de sécurité plus larges
semblent étre associées a des résultats plus
favorables [6]. Plus les marges sont grandes, plus le
risque diminue pour devenir tres faible a partir de 5
cm ; « Tres faible » mais non nul. On peut ainsi
retenir les ordres de grandeur approximatifs suivants
: 20 % de récidives entre 2 et 3 cm de marge, 15 %
entre 3et4 cm, 8 % entre 4 et 5 cm [7].

La localisation du DFS et notamment la nature des
structures tissulaires envahies en profondeur sont des
éléments capitaux de la décision thérapeutique.
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Au niveau du thorax, ce n’est pas la taille de la
tumeur qui compte le plus, mais plutdt son extension
en profondeur qui va dicter le type d’exérése :
superficielle, profonde voire méme transfixiante; et
le mode de reconstruction sera d’autant plus
complexe qu’un élément noble (viscere, os,
articulation, vaisseaux et nerfs) est exposé.

Chez notre patient, et malgré I’aspect spectaculaire
de la tumeur, I’envahissement en profondeur était
limité au seul muscle grand pectoral respectant ainsi
le muscle petit pectoral, la clavicule, les cotes et les
muscles intercostaux. Une greffe de peau mince a
suffi pour restituer la couverture cutanée avec un
résultat esthétique et fonctionnel trés satisfaisant.
L’absence d’exposition du contenu axillaire a permis
d’une part de différer la couverture, en attendant les
résultats de I’examen histologique définitif. D’autre
part, le plan musculaire, en I’occurrence le muscle
petit pectoral a pu faire le lit d’une greffe de peau
mince, aux avantages multiples :

-technique et suites opératoires simples.

-minceur des téguments facilitant la surveillance
clinique et le repérage précoce d’une éventuelle
récidive tumorale.

En revanche I’envahissement du muscle petit
pectoral et /ou du plan costo-intercostal imposerait
une chirurgie délabrante, avec comme conséquences
une perte de substance exposant le contenu axillaire,
voire méme une exérese transfixiante de la paroi
thoracique, et dans les deux cas le recours a une
couverture immédiate par lambeau aurait été une
obligation. Le procédé le plus adapté dans une telle
situation serait le muscle grand dorsal, de par sa
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