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Donneées d’une série rennaise dans
le traitement du dermatofibrosarcome
par la technique de Slow Mohs

RESUME : Le dermatofibrosarcome (DFS) est un sarcome de malignité intermédiaire, a forte agressivité locale
et avec un potentiel métastatique faible mais réel. Pour obtenir un taux de contréle tumoral local supérieur
a 90 %, une prise de marge périlésionnelle allant jusqu’a 5 cm est préconisée.

Depuis plus de 30 ans, des équipes cherchent a réduire ces marges. La technique la plus fréquemment utilisée
dans la littérature est la technique de Mohs. Elle a prouvé son efficacité et sa fiabilité en permettant des taux
de contréle local identiques, voire supérieurs, aux études historiques avec marges d’exérése larges.

Dans cette étude, nous avons rapporté I'expérience rennaise visant cette méme recherche de réduction
de marges grace au développement, depuis 2011, de la chirurgie micrographique. La technique d’analyse
histologique employée est dérivée de la technique de Mohs et appelée Slow Mohs.

Nos résultats rejoignent ceux de la littérature et confirment la supériorité de la chirurgie micrographique en
termes de sécurité carcinologique et de qualité de reconstruction par rapport a I'exérése large. La technique

de Slow Mohs nous apparait comme la technique de référence pour la prise en charge des DFS en France.

— M. BEUZEBOC?, J.-L. HEUSSE?
1 Service de Chirurgie plastique,
Centre Eugéne Marquis et CHU de
RENNES.
2 Clinique mutualiste La Sagesse,
RENNES.

e dermatofibrosarcome (DFS)

est une tumeur mésenchyma-

teuse dermo-hypodermique de
malignité intermédiaire. Sur le plan
histologique, il présente un aspect
tentaculaire qui va s’infiltrer le long
des septa conjonctifs sous la forme de
pseudopodes. De récidive en récidive,
il peut se transformer en sarcome. Son
caractére récidivant est en corrélation
directe avec des exéreéses initiales
insuffisantes. Son pronostic est donc
uniquement lié a la qualité de son exé-
rése chirurgicale.

Alternative séduisante a la chirurgie
conventionnelle de par ses taux de
récidives plus bas, la chirurgie micro-
graphique de Mohs est une méthode
particuliere d’excision chirurgicale
et d’examen histologique des tumeurs
cutanées. Son principe repose sur

I’analyse de la totalité des tranches de
section de la lésion afin d’affirmer le
caractére complet de ’exéreése, avec
le moins de sacrifice possible de tissu
sain environnant. C’est actuellement
la technique de référence mondiale
pour I’exérese des DFS. Cependant, les
contraintes a la fois pratiques et écono-
miques rendent difficile son dévelop-
pement en France.

Nous avons l'opportunité a Rennes,
depuis 2011, de pouvoir proposer une
chirurgie micrographique inspirée de
celle de Mohs. Cette technique, appelée
Slow Mohs (SM), a été rendue possible
grace a la collaboration d’un laboratoire
privé d’anatomopathologie de Rennes
et de deux chirurgiens plasticiens. Le
but de cette étude est d’évaluer nos
résultats et de confronter notre série a

celles de la littérature.
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Matériel
1. Patients

Vingt-six dossiers de patients pris en
charge a Rennes par SM pour un DFS
ont été étudiés. Cette étude a été réali-
sée de mai 2011 a avril 2014, de fagon
bicentrique, grace a la collaboration de
deux chirurgiens plasticiens qui ont
opéré respectivement 23 cas’ et 3 cas?
sur 26. Les prélevements histologiques
ont (tous) été examinés par une seule
anatomopathologiste3.

Aumoment de la prise en charge chirur-
gicale, les patients étaient 4gés de 20 a
89 ans. L'dge médian était de 43 ans
et I’age moyen de 47 ans. 1l existe une
infime prédominance masculine dans
notre série, avec 54 % de patients de
sexe masculin. 24 patients étaient de
morphotype caucasien. Les 2 autres
étaient originaires d’Afrique du Nord et
d’Afrique noire.

Plusieurs facteurs ayant pu jouer un
role déclencheur dans la maladie ont
été retrouvés a l'interrogatoire: 2 trau-
matismes, 1 brilure de cigarette, 3 cas de
lésion cutanée congénitale (aplasie cuta-
née, angiome et xanthome) et 1 primo-
infection concomitante a la tuberculose.

2. Caractéristiques tumorales

Latumeur était localisée sur le tronc chez
15 patients (57 %), sur les membres plus
précisément a chaque fois a leursracines
chez 8 patients (31 %) et sur ’extrémité
céphalique chez 3 patients (12 %). La
taille initiale clinique de la tumeur
variait de 1,5 cm a 9 cm de grand axe
(moyenne = 4,25 cm). La surface tumo-
rale calculée apres les exéreses variait
de 2 a 54 cm? (moyenne = 14,4 cm?;
médiane = 11,5 cm?).

3. Diagnostic

Le diagnostic histologique de DFS était
établi avant la prise en charge dans
les deux centres par une biopsie pour
20 patients (77 %) et par une exérése
incompléte réalisée par un opérateur
extérieur dans 6 cas (23 %). Tous les
prélevements ont été adressés au service
d’anatomo-cyto-pathologie du CHU de
Bordeaux# pour confirmation diagnos-
tique par ’analyse génétique molécu-
laire. Sur un seul cas sur 26, il n’a pas été
retrouvé la translocation 17-22. Le délai
diagnostique variait de fagon importante
entre 2 mois et 30 ans. Il est inconnu
dans 7 cas sur 26.

Deux patients consultaient pour une
probable récidive tumorale tardive, le
diagnostic de DFS n’ayant pas été établi
initialement.

Deux patients présentaient dans notre
étude une transformation sarcomateuse
du DFS. Ils ont bénéficié dune recoupe
aponévrotique systématique et l'un
d’entre eux a regu de la radiothérapie
complémentaire.

Trois patients avaient recu un traite-
ment par imatinib mésylate avant leur
prise en charge chirurgicale afin de
diminuer la masse tumorale avant la
chirurgie. Ce traitement s’est avéré un
échec chez tous les patients. En effet, il
a été interrompu apres 1 mois chez le
1°T patient a cause de la survenue d’une
hépatite iatrogene. Le 2° patient a pré-
senté une altération de 1’état général,
une acné et des diarrhées. Devant ces
effets secondaires indésirables et ’ab-
sence d’efficacité de la thérapie ciblée a
2 mois, celle-ci a été suspendue. Enfin,
le 3° cas a été arrété a 3 mois pour une
augmentation rapide de la masse tumo-
rale malgré le traitement.

1Dr Jean-Laurent Heusse 2 la Clinique mutualiste La Sagesse.

2 Dr Mathilde Robert au Centre Eugéne Marquis.

3 Dr Véronique Paumier du laboratoire Atalante Pathologie.
4 pr Jean-Michel Coindre, chef du service d’anatomo-cyto-pathologie au CHU de Bordeaux.

Méthodes
1. Technique chirurgicale

Les patients ont été opérés en un ou plu-
sieurs temps en fonction des résultats
anatomopathologiques au cours de dif-
férentes hospitalisations souvent ambu-
latoires. La procédure a été pratiquée le
plus souvent sous anesthésie générale a
la demande des patients. Mais, dans la
majorité des cas, elle pouvait étre réali-
sée sous anesthésie locale.

Le repérage de la tumeur s’effectuait
par palpation avant I'infiltration et les
marges de résection étaient tracées a
1 cm en moyenne. Les piéces d’exérése
(le debulkinget larecoupe périphérique,
fig. 1) étaient repérées avec des fils de
polyamide 5/0 dans les 4 directions (a
3,6, 9et 12 h, fig. 2). L'infiltration au
sérum adrénaliné était systématique,

F1G.1: Technique chirurgicale avec incision du
debulking et de la recoupe périphérique.
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FIG. 2: Fixation du debulking et de la recoupe
périphérique.




permettant de diminuer au maximum
les saignements et les coagulations
excessives qui perturbent I’examen
anatomo-pathologique.

Une exérese monobloc de la tumeur,
ou debulking, était pratiquée avec une
marge péritumorale d’environ 10 mm,
emportant I’hypoderme jusqu’a la
barriére anatomique sous-jacente, en
général le fascia superficialis. La piéce
opératoire était orientée, puis envoyée
en analyse anatomopathologique clas-
sique. Puis, la recoupe périphérique
(galette) était prélevée selon la tech-
nique de Mohs. D’environ 3 & 5 mm
d’épaisseur, elle était prise sur toute
la périphérie latérale et profonde de
la perte de substance (PDS). L'incision
était réalisée selon un angle de 45° par
rapport au plan cutané pour permettre
un bon aplanissement de la piece. Sila
lésion restait dans un plan superficiel,
seul le fascia superficialis était emporté
et la recoupe périphérique passait au
contact de ’aponévrose musculaire
sous-jacente sans 1’emporter. A 1'in-
verse, si la tumeur semblait profonde,
le fascia musculaire était prélevé d’em-
blée sur la recoupe.

La galette était appliquée de fagon rigou-
reuse et épinglée a une plaque de polys-
tyrene orientée par le chirurgien, puis
immergée dans du formol tamponné a
10 % avant d’étre adressée au labora-
toire d’anatomopathologie en vue d'une
inclusion en paraffine. Les recoupes
éventuelles étaient guidées par I’analyse
histologique selon le méme procédé.
Compte tenu du délai nécessaire a 1’ana-
lyse anatomopathologique, qui allait de
72 heures a 7 jours, les patients étaient
opérés en ambulatoire et reconvoqués la
semaine suivante.

Dans la majorité des cas, la fermeture
de la PDS était réalisable par rappro-
chement cutané simple, sans avoir
recours a des techniques de lambeau.
La suture directe pouvant entrainer des
difficultés de repérage lors des reprises
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CAS CLINIQUE

Femmede43ansavecDFSclaviculaire.Suture directe permise parlachirurgie micrographique.
Marge finale latérale de 1,5 cm. A: photo préopératoire aprés biopsie. B: tracés de I'incision
du debulking. C: debulking. D : recoupe périphérique.

éventuelles, I'un des opérateurs’ a alors
complété I'orientation de surface, chez
ses derniers patients, par un repérage des
limites du fond de laPDS, au moyen d'un
fil de suture non résorbable (polyamide
5/0) dont les extrémités étaient extério-
risées afin de permettre son ablation en
consultation en cas d’exérese compléte.
En cas de positivité d'une des berges de
larésection, la cicatrice était désunie, et
la présence des différents fils de repérage
cutanés et en profondeur permettait une
recoupe avec une précision identique
a celle d’une recoupe extemporanée.
Ce procédé permet ainsi de proposer,
lorsqu’elle est possible, une fermeture
de la PDS en toute sécurité.

Il nous semble indispensable de privilé-
gier la suture directe sans décollement
des tissus, car cette fermeture cutanée

immédiate diminue la réaction fibro-
blastique des berges habituellement
observée lors de la cicatrisation dirigée
et nous semble favoriser la qualité des
examens histologiques ultérieurs. Enfin,
en cas d’exérése compléte, elle permet
également d’obtenir un traitement
chirurgical en un seul temps opératoire.

Dans les situations ot la PDS n’était pas
suturable par simple rapprochement des
berges cutanées, celle-ci était laissée en
cicatrisation dirigée et seulement repé-
rée en périphérie. Les recoupes étaient
alorsréalisées jusqu’a l’obtention d’'une
exérése compléte. Enfin, toutes les
techniques de couverture d’'une PDS
pouvaient alors étre utilisées, depuis
la suture et la greffe de peau jusqu’aux
lambeaux plus ou moins complexes

selon les cas.
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2. Technique anatomopathologique

Toutes les analyses réalisées dans les
deux structures hospitaliéres ont été
envoyées au laboratoire d’anatomopa-
thologie Atalante Pathologie de Rennes,
afin qu’elles soient analysées par une
seule anatomopathologiste référente.
Cette derniere a été formée aupres de
I’équipe de I’hopital Ambroise-Paré,
centre référent francais en chirurgie
micrographique par SM. La technique
d’analyse était donc directement
inspirée de celle développée par le
Dr Zimmermann [1]. La recoupe péri-
phérique était incluse en paraffine, puis
coupée tangentiellement avant d’étre
colorée avec’HES. Les différentes pieces
étaient réparties en macrocassettes. Un
immunomarquage par l’anticorps mono-
clonal CD34 et par la protéine S100 était
réalisé de fagon systématique.

Résultats
1. Délai de prise en charge

Le délai moyen entre la date du diagnos-
tic et la prise en charge chirurgicale était
de 2,5 mois (15 j — 5,5 mois). Les retards
de prise en charge chirurgicale s’expli-
quaient par le délai entre la biopsie et le
diagnostic histologique définitif, ainsi
que par le délai nécessaire a ’orientation
du patient vers une structure chirurgicale
proposant une chirurgie micrographique.
En effet, surle plan histologique, le faible
nombre de cas et la complexité d’analyse
de certaines tumeurs nécessitaient la
confirmation du diagnostic par un deu-
xieéme avis aupres du service référent
national en lésions sarcomateuses, avec
des délais pouvant prendre plusieurs
semaines [2]. Sur le plan thérapeutique,
les dossiers étaient en général adressés
en réunions de concertation pluridisci-
plinaire spécialisées dans les tumeurs
cutanées avant d’étre envoyés vers les
services chirurgicaux référents, deman-
dant un délai supplémentaire pour la
programmation des actes opératoires.

2. Marges histologiques et temps
opératoires

Six patients sur 26 avaient eu une
chirurgie de biopsie-exérése par un
opérateur extérieur avant de consul-
ter. Toutes ces exéreses étaient histo-
logiquement incompletes. Les marges
d’exérése macroscopiques de 1cm
autour de la tumeur palpée, addition-
née a celle de la recoupe périphérique,
ont permis une exérése complete lors
du 1°' temps opératoire dans 50 % des
cas. Parmi les exéréses incomplétes lors
de ce 1°' temps, les zones concernées
étaient la profondeur dans 7 cas (27 %),
une ou plusieurs berges latérales dans
3 cas (11,5 %) et les deux zones dans
3 cas (11,5 %). Les résections supplé-
mentaires étaient chaque fois orientées
avant d’étre envoyées jusqu’a l’obtention
d’une résection compléte.

La taille des marges histologiques finales
minimales obtenues latéralement et
en profondeur par ces résections était
comprise entre 0,5 et 15 mm (moyenne
=7 mm; médiane = 6 mm). En profon-
deur, I’ablation de ’aponévrose muscu-
laire avait été réalisée dans 15 cas (57 %).
Finalement, le nombre d’interventions
utilisant la chirurgie micrographique
de SM ayant permis une exérése com-
pléete allait de 1 a 4 (moyenne =1,58):
1 temps opératoire a été suffisant pour
13 cas, 2 temps pour 12 cas et 4 temps
pour 1 cas. Les interventions de recons-
truction exclusives n’ont volontairement
pas été incluses dans ces chiffres.

3. Taille et reconstruction des PDS

La taille tumorale estimée a I’aide des
coupes histologiques allait de 2 cm? a
54 cm? (moyenne = 14,5 cm?; médiane
=11,5 cm?). La taille de la PDS finale a
été calculée en additionnant le debul-
king et les recoupes périphériques.
Elle variait de 4 4 96 cm? (moyenne
=43,6 cm?; médiane =42,25 cm?2).
Ce volume de perte de substance a été
assimilé a un cercle afin d’analyser une

marge cutanée moyenne finale. Si ’on
calcule les marges cutanées finales réa-
lisées en soustrayant ainsi le diameétre
de la tumeur et celui de la perte de subs-
tance, on obtient les données présentées
dans le tableau I.

On retrouve donc des marges cutanées
finales supérieures ou égales a 3 cm dans
3 cas (12 %), entre 2 et 3 cm dans 7 cas
(27 %), entre 1 et 2 cm dans 10 cas (38 %)
et inférieures a4 1 cm dans 6 cas (23 %).
La marge cutanée finale médiane était
de 1,65 cm.

La reconstruction a été réalisée dans
le méme temps opératoire, par suture
directe, sans décollement des berges,
chez 19 patients (73 %). Laréparation de
laPDS a été réalisée de fagon différée par
greffe de peau mince dans 3 cas et par lam-
beau locorégional pédiculé dans 4 cas.

4. Suivi et récidives

Le suivi postopératoire des patients,
décidé en comité de concertation mul-
tidisciplinaire, était essentiellement
clinique. Il comprenait un examen
semestriel pendant 3 ans, puis un
examen annuel a vie. Aucun examen
d’imagerie n’a été réalisé au décours des
interventions. Aucune récidive n’a été
mise en évidence a ce jour avec un recul
de 37 mois (19 4 57 mois).

Discussion

Le traitement de référence du dermato-
fibrosarcome est chirurgical. Méme s’il
n’existe pas de consensus officiel, I’atti-
tude générale préconisée, et justifiée par
de nombreuses études, est de pratiquer
une exérese large emportant de 3a 5 cm
de peau macroscopiquement saine au
pourtour de la tumeur ainsi qu'une bar-
riere anatomique saine en profondeur,
en général I'aponévrose musculaire. Aux
Etats-Unis, la marge habituelle est de
3 cm, alors qu’en France la recomman-
dation est de 5 cm.
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» de D delap
6,0 9,4 1,7
3,2 9,2 3,0
3,8 6,8 15
4,6 7,8 1,6
4,0 6,4 1,2
4,0 6,8 1,4
6,4 7,2 0,4
2,2 6,2 2,0
3,2 74 2,1
4,6 9 2,2
4,4 7.8 17
2,0 8,2 3,1
4,8 8,4 1,8
3,6 4,0 0,2
2,6 2,8 0,1
1,6 2,0 0,2
3,4 74 2,0
2,2 6,6 2,2
4,2 7 1,4
7,6 8,2 0,3
2,2 3 0,4
3,2 8,0 2,4
1,8 4,8 1,5
8,2 n 1,4
2,4 9,2 3,4
5,6 10,0 2,2

TABLEAU |: Tableau d’étude de la marge clinique péritumorale.

Le taux de récidive avec une marge de
5 cm rapporté par Pallure et al. [3], qui
a passé en revue les plus grandes séries
mondiales ayant un recul d’au moins
5 ans, est compris entre 0 % [4, 2] et
7,6 % [5] pour un DFS primitif, et de 0 %
456,25 % [3-5] pour un DFS récurrent.
Le taux de récidive pour des marges,
cette fois de 3 cm pour un DFS primitif,
est compris entre 0 % et 16,7 % [3, 6-9]
etde0 % [6, 7] 427 % [8]. Cependant, la
tendance actuelle est plutét alarévision
alabaisse de ces marges, encouragée par
les résultats intéressants obtenus par
la chirurgie micrographique. Bogucki
et al. ont calculé un taux de récidive a

1,1 % enreprenant tous les résultats des
études avec chirurgie de Mohs réalisées
entre 1995 et 2011 [10].

L'intérét essentiel de cette réduction des
marges est d’en diminuer la morbidité.
Notre série confirme cette tendance
en rapportant une exérése exhaustive
malgré la retenue de marges bien infé-
rieures, allant de 0,1 a 3,4 cm et per-
mettant une économie tissulaire non
négligeable. Sur le plan pratique, cette
diminution de marge finale a considé-
rablement simplifié les procédés de
reconstruction des PDS, avec 73 % de
fermeture par suture directe.

Celaest particulierement intéressant chez
ces patients généralement jeunes, avec
des atteintes de ’extrémité céphalique et
des membres. Surle plan carcinologique,
cette technique de SM a été utilisée dans
26 cas, sans récidive a ce jour, avec un
taux de contrdle local de 100 %.

Concernant le choix des marges mini-
males d’exérese, I’analyse de nos résul-
tats retrouve qu'une exérese a I’aveugle
de 1,5 cm, qui correspondait a notre pre-
miére exérése (1 cm de debulking+ 5 mm
derecoupe périphérique), se serait grevée
d’un taux derécidive de 50 % dans notre
série. Cette marge clinique sans chirurgie
micrographique nous parait donc insuffi-
sante. Les 3 cm de marge n’étaient rétros-
pectivement suffisants que dans 88 % de
nos cas. Nos résultats vont, une fois de
plus, dans le sens du recours aux 5 cm
de marge qui font référence dans cette
pathologie en France et que nous rete-
nons donclorsque la chirurgie microgra-
phique ne peut étre indiquée.

Sur le plan économique, 1’allegement
des gestes chirurgicaux d’exérese et de
reconstruction ont permis une dimi-
nution de la durée d’hospitalisation
majoritairement ambulatoire. La durée
opératoire de l’exérése initiale par
chirurgie micrographique n’a pas été
plus longue que par chirurgie conven-
tionnelle. Par ailleurs, dans la moitié
des cas, aucune réintervention n’a été
requise. Mais, dans I’autre moitié, plu-
sieurs temps d’exérése ont été néces-
saires, qui ont été compensés par un gain
de temps sur la phase de reconstruction.

Par conséquent, du point de vue chirur-
gical, la chirurgie micrographique ne
semble pas plus onéreuse que la chirur-
gie conventionnelle, ce qui n’est pas
le cas de I’analyse histologique. Cette
derniere mobilise du personnel et uti-
lise un immunomarquage systématique,
indispensable a la fiabilité de I'interpré-
tation. Deux études, ’'une francaise [11],
I’autre hollandaise [12], ne retrouvent
pas un surcott significatif de la tech-
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I'exérése chirurgicale.

La prise en charge thérapeutique du DFS est chirurgicale.

Les récidives du DFS sont fréquentes et sont corrélées a la qualité de

Le traitement chirurgical de référence est la technique micrographique

selon Mohs qui garantit 'exhaustivité de I'exérése.

[>

recommandée.

En I'absence d’analyse micrographique, une exérése large de 5 cm est

nique micrographique, du moment que
I’on consideére I’ensemble de la prise en
charge, de I’exérése compléte a la cica-
trisation définitive.

A ce jour, le recul sur notre étude a une
médiane de 19 a 57 mois. Il reste insuf-
fisant méme silesrécidives surviennent
en majorité dans les 3 premiéres années
suivant ’exérése (50 % des récidives
dans les 12 premiers mois, 80 % dans
les 36 premiers mois) [13, 14]. Toutes
ces constations nous confortent dans
notre sentiment que la chirurgie micro-
graphique est une excellente solution
chirurgicale pour le traitement du DFS.
L’exérese large n’est pas pour autant a
délaisser. Elle garde des avantages cer-
tains par rapport a la chirurgie micro-
graphique. Elle est reproductible quelles
que soient les conditions de travail,
notamment lorsqu’on ne dispose pas
d’une infrastructure anatomopatholo-
gique suffisante. Elle reste par ailleurs
la technique la plus efficace lorsqu’on
suspecte une infiltration tumorale au-
dela de I’aponévrose musculaire.

Conclusion

Nous avons montré, dans cette étude,
I’efficacité de cette technique dans le
traitement de 26 DFS dont le taux de
récidive est nul a ce jour. Cependant,

les points faibles de cette étude résident
dans I'insuffisance de recul (médiane
de 37 mois pour ’ensemble de la série)
et le faible effectif de patients (26 cas)
traités par technique micrographique.
Une étude prospective randomisée
multicentrique permettrait de comparer
notre technique a la technique de réfé-
rence avec des marges d’exérese larges,
mais le potentiel évolutif lent, avec un
taux de récidive a long terme élevé, et la
rareté de cette tumeur rendent une étude
prospective de longue durée difficile a
organiser.

Ces premiers résultats sont toutefois
prometteurs et nous poussent a propo-
ser en premiere intention cette prise en
charge a tous les patients atteints d'un
DFS, mais également a ceux atteints de
certaines autres pathologies récidivantes
dont les marges d’exérese sont difficiles
a apprécier cliniquement, comme les
CBC infiltrants ou les mélanomes de
Dubreuilh.
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