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MI : Membre inférieur
MPNST : Les tumeurs malignes des gaines des nerfs périphériques
MS : Membre supérieur

MSKCC : Memorial Sloan Kettering Cancer Center

MSL : Leiomyosarcome

NCCN : National Comprehensive Cancer Network
NCI : Institut national de cancer
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OMS : Organisation mondiale de la santé
PCR : Polymérase Chain réaction
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SEP : Sarcome epithéloide
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TNF : Tumor necrosis factor

TNM : Tumor,Node,Metastasis
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UICC : Universal integrated
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Les sarcomes sont des tumeurs malignes rares d’origine mésenchymateuse,
développées a partir des tissus conjonctifs et de soutien[1].

On distingue trois catégories de sarcomes : les sarcomes osseux, les sarcomes
viscéraux développés au sein d’un organe spécifique dont le représentant le plus
emblématique est le gastro-intestinal stromal tumor (GIST) et les sarcomes des tissus
mous (STM) issus des tissus conjonctifs et de soutien extra—osseux, qui représentent
environ 1 % des cancers de I’adulte [1].

Les sarcomes des tissus mous n’épargnent aucune tranche d’age. Les
localisations principales concernent les membres inférieurs (35 %), le tronc et la racine
des membres (30 %) et les membres supérieurs (20 %)[2].

Le mécanisme de la genése des sarcomes des tissus mous est inconnu. Certains
facteurs favorisants sont reconnus, d’autres sont suspectés. Le role exact d’un facteur
précis est difficile a déterminer en raison de la relative rareté des sarcomes|[3].

Leur diagnostic est une premiere difficulté. Le rapport malin/bénin de 1/300
fait qu’une masse sous-cutanée est rarement suspecte d’étre un sarcomel[4].

L’imagerie par résonance magnétique est I’examen indispensable au diagnostic
et durant le suivi post-thérapeutique[5].

La réalisation d’une biopsie est indispensable. La confirmation du diagnostic de
sarcome repose sur I’analyse d’un échantillon de tissu obtenu par biopsie. L’examen
anatomopathologique permet ensuite d’identifier avec précision le type, voire le sous-
type du sarcome, et d’orienter le choix thérapeutique[6].

Le traitement des sarcomes des tissus mous (STM) est actuellement basé sur la
chirurgie conservatrice associée a la radiothérapie, I'objectif étant de préserver au

maximum la fonction tout en assurant une sécurité carcinologique optimale[7].

Mme. MERYEM KASRI NABIH 16
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Le pronostic des STM localisés aux membres dépend avant tout de la qualité de
I'exérese pour le risque de récidive locale et du grade histologique (systéme de
grading de la Fédération nationale de lutte contre le cancer — FNCLCC) pour le risque
de récidive métastatique et la survie globale [8].

Notre étude a pour objectif de déterminer les particularités épidémiologiques
et anatomo-pathologique de ces tumeurs pour standardiser si possible "approche

thérapeutique et améliorer la qualité de la prise en charge.
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PATIENTS ET METHODE
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|. Cadre et période de I’étude :

Il s’agit d’une étude descriptive rétrospective portant sur 21 cas réalisée au
service d’anatomie pathologique de L’HOPITAL MILITAIRE MOULAY ISMAIL DE MEKNES.
Cette étude s’est étalée sur une période de 7 ans allant de JANVIER 2014 au

DECEMBRE 2020.

Il. Sélection des patients :

1. Criteres d’inclusion :

e Patients pris en charge dans le service au cours de la période de I’étude.
e Tumeurs siégeant sur les extrémités ou le tronc.
e Preuve histologiques du sarcome obligatoire.

e Dossier médical exploitable.

2. Critéres d’exclusion :

e Absence de preuve histologique.
e Dossier médical non exploitable.
e Tumeurs osseuses.

e Sarcomes viscéraux

Mme. MERYEM KASRI NABIH 19
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lll. Méthodes utilisées :

Les données des patients ont été recueillies a partir des registres hospitaliers
du service d’anatomie pathologique de I’H6pital Moulay Ismail.

L’analyse des données recueillies, des résultats de I’étude a été effectuée par la
réalisation d’une fiche d’exploitation comportant les parametres suivants : (Annexel)

Toutes les données recueillies ont été codées et saisies sur Excel (Microsoft
Office 2016).

L’étude était conforme aux recommandations éthiques de la déclaration

d’Helsinki. Les données ont été recueillies de facon anonyme.
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|. ETUDE EPIDEMIOLOGIQUE :

1. Age :
L’age moyen de nos patients était de 48 ans, le plus jeune de nos malades avait
29 ans, et le plus agé avait 79 ans.

Tableau 1 : Répartition des STM selon I’'age

Nombre %
20-40 ans 4 19 %
40-60 ans 11 52 %

Plus de 60 ans 6 29 %

III %

M 20-40 ans
m 40-60 ans

m plus de 60 ans

Figure 1 : la répartition des patients selon I’Age

Mme. MERYEM KASRI NABIH 22
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2. Sexe :

Tableau 2 : répartition des sarcomes des parties molles selon le sexe

Sexe

Féminin

Nombre de cas

%

h

B Masculin

B Feminin

4

Figure 2 : répartition des sarcomes des tissus mous selon le sexe.

Mme. MERYEM KASRI NABIH
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3. Localisation topographique des STM :

Tableau 3 : localisation topographique des sarcomes des tissus mous

Localisation Nombre de cas %

Téte et cou 2 9.52 %

Tronc 4 19 %
Membre Epaule 1 4.76 %

supérieur Bras 0 0%
Avant-bras 1 4.76 %

Main 0 0%

Membre Hanche 0 0%
inférieur Cuisse 7 33.3%
Genou 1 4.76 %
Jambe 5 23.8%

Cheville 0 0%

Pied 0 0%
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4.76 %
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Figure 3 : Localisation topographique des STM

L’analyse de ces résultats objective que dans 61.9 % des cas, les STM se
localisent au niveau des membres inférieurs, dont 33.3 % de localisation au niveau du
la cuisse, suivi de 23.8 % au niveau de la jambe, 4.76 % au niveau du genou. Et que

9.52 % des STM se localisent au niveau du membre supérieur.
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Il. ETUDE CLINIQUE :

1. Antécédents :

Dans notre série, 12 patients avaient comme antécédents :
e Tabagisme chez 5 malades.

e Antécédents de cholécystectomie chez 3 malades.

e HTA chez 2 malades.

e Antécédents de néoplasie chez un malade.

e Exposition aux rayonnements ionisants un malade.

m TABAC
m CHOLECYSTECTOMIE
mHTA
NEOPLASIE
u |[RRADIATION

ATCD

Figure 4 : Antécédents des patients atteints de sarcome des tissus mous dans notre

série :
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2. Signes fonctionnels :

e La tuméfaction était présente chez 18 patients soit 85.7 % des cas.

e La douleur chez 10 patients soit 47.6 % des cas.

e L’'impotence fonctionnelle du membre atteint chez 9 patients soit 42.8 % des
cas.

e Autres signes ont été également retrouvés : altération de I’état général chez
6 patients soit 28.5 % de |'effectif et 2 patients soit 9.5 % étaient fébriles
(fievre non chiffrée).

e Les principaux signes fonctionnels sont donc la tuméfaction, la douleur,

I'impotence fonctionnelle.

B Tumefaction

H Douleur

m L'impotance fonctionnelle
AEG

M Fievre

Figure 5 : Motif de consultation des malades
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3. Examen clinique :

3.1. Caractéristigues de la tuméfaction :

> Taille : la taille moyenne était de 9 cm, varie entre 4 et 19 cm

Tableau 5 : MENSURATIONS DU PROCESSUS TUMORAL :

Taille : cm 0-5 5-10 10-15 15-20

Nombre de cas 3 12 3 3

> Consistance : était dure chez 8 patients soit 38% des cas et imprécise dans 24

% des cas.

Tableau 6 : REPARTITION DES STM SELON LA CONSISTANCE :

Consistance Nombre de cas %

Dure 8 38 %
Molle 4 19 %
Pierreuse 4 19 %
Non précisée 5 24 %

> Sensibilité : le processus tumoral était douloureux soit spontanément ou a la
palpation dans 62 % des cas et indolore chez 8 patients soit 38 % des cas.

Tableau 7 : SENSIBILITE DU PROCESSUS TUMORAL

Sensibilité Nombre de cas %
Douleur spontanée 9 43 %
Douleur a la palpation 4 19 %

Indolore 8 38 %
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» Contours : Seulement chez 17 patients, ou les contours du processus

lésionnel étaient mentionnés. Seulement environ 24 % des cas avaient des contours

bien limiteés.
TABLEAU 8 : DESCRIPTION CLINIQUE DES LIMITES DES STM
Contours Nombre de cas %
Bien limitée 5 24 %
Mal limités 7 33%
Irréguliere 5 24 %
Non précisée 4 19%

> Mobilité : la tumeur était de caractere fixe chez 14 patients, soit 67 % des
cas dont 43 % était adhérent au plan profond.

TABLEAU 9 : MOBILITE DU PROCESSUS TUMORAL

Plans Mobile Fixe

Superficiel 3 3
Profond 3 9
2plans 1 2

> Localisation de la tuméfaction : La tumeur a été de siege profond chez 12

patients soit 57 % des cas.

Tableau 10 : répartition des cas en fonction de la localisation

Tuméfaction Superficielle Profonde 2 plans ‘

Nombre des cas 6 12 3 ‘
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3.2. Extension locorégionale et a distance :

e Aires ganglionnaires : On a noté la présence d’adénopathies inguinales chez

3 patients.

e Atteinte osseuse : On a noté la présence de Douleur osseuse chez 3 patients.

o Signes généraux : Altération de I’état général était observée chez 7 patients.

e Syndrome d’épanchement liquidien : Observé chez 2 patients.

lll. Donnés para clinigues :

1. Examens radiologiques :

Tableau 11 : Examens radiologiques demandés :

Examens Radiographie Echographie TDM IRM
Standard

Nombre de cas 13 10 5 16

1.1. Radiographie standard :

A été réalisé chez 13 patients soit 62 % des cas dont les résultats étaient comme
suit :

e Gonflement des parties molles 10 cas.

e Opacité arrondie 8 cas.

e Calcification au sein de la tumeur 2 cas.

e Une atteinte osseuse 1 cas.

1.2. Echographie des parties molles :

A été pratiquée chez 10 patients soit 48 % des cas.

1.3. Echo-doppler :

N’a pas été réalisée
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1.4. Tomodensitométrie :

A été pratiquée chez 5 les patients, plusieurs aspects ont été retrouvés :

Masses tissulaires intra compartimentale.

Masses tissulaires extra compartimentale.

Masses tissulaires infiltrant les structures vasculo-nerveuses.

Erosions osseuses.

1.5. Imagerie par résonnance magnétique :

L’imagerie par résonnance magnétique a été réalisée chez 16 malades, montrant

les résultats suivants :

e Topographie : 11 de nos patients ont présenté un processus lésionnel
profond ou sous aponévrotique, les 5 autres patients ont présenté une masse
superficielle a I'IRM.

e Taille : L'IRM a objectivé des processus volumineux (> a 5cm chez 13
patients), par contre, la masse était de petite taille chez 3 patients.

e Limite : La masse a été bien limitée chez 5 patients , alors que les contours

étaient irréguliers chez 11 patients.
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2. EXAMEN ANATOMO-PATHOLOGIQUE :

2.1. Matériel d’étude :

e La biopsie chirurgicale a été réalisée chez tous nos patients.

Tableau 12 : Technigues de biopsie :

Techniques de biopsie Nombre de cas
Percutanée 0
Chirurgicale 16
Cytoponction 0
Exérése 5

e La biopsie chirurgicale a été réalisé chez 16 patients soit 76 % des cas, alors
qgue la biopsie exérése a été réalisé chez 5 patients soit 24 % des cas, aucun
cas de biopsie percutané ni de cytoponction n’a été fait.

e On note une concordance entre les résultats de la biopsie et la piece
d’exérése dans tous les cas, concernant le type et le grade histologique.

2.2. Répartition des Sarcomes des tissus mous selon le type histologique :

Tableau 13 : Répartition des sarcomes des tissus mous selon le type histologique :

Type histologique Nombre de cas Fréquence

Liposarcome 12 57 %
Synovialosarcome 4 19%
Chondrosarcome 2 9 %
Sarcome pléiomorphe 2 9 %
Angiosarcome 1 5%
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e Le LIPOSARCOME est le type histologique le plus fréquent dans notre série
(57%), suivi du SYNOVIALOSARCOME (19%), suivi de SARCOME PLEIOMORPHE

et de CHONDROSARCOME (9% chacun), suivi d’ANGIOSARCOME (5%).

M Liposarcome

M Synovialosarcome

m Chondrosarcome
Sarcome pleiomorphe

B Angiosarcome

Figure 6 : Répartition des sarcomes des tissus mous selon le type histologique

2.3. Aspect macroscopique :

> Le Liposarcome : 3 aspects ont étaient décrit :

- Aspect blanc-grisatre, polylobé avec des zones de remaniements
hémorragiques et myxoide sans remaniement nécrotique en cas de
Liposarcome indifférencié de haut grade de malignité (2 patients).

- Aspect polyploide, blanchatre, translucide bien limité en cas de
Liposarcome myxoide (2 patient).

- Aspect d’une formation bien limitée non encapsulée, de coloration
jaunatre siege de remaniements hémorragiques et nécrotiques en cas
de Liposarcome bien différencié (8 patients).

» Le Chondrosarcome :
- Aspect blanchatre de consistance ferme-dure en cas de

Chondrosarcome extrasquelettique (1 patient).
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» Le Synovialosarcome :
- Aspect blanchatre en céphaloide dense, hémorragique et nécrotique (2
patients)
- Aspect jaunatre pigmenté avec remaniement hémorragique important
en cas de Synovialosarcome biphasique (2 patients).
> Pour le Sarcome pléiomorphe, I’angiosarcome, I’aspect macroscopique n’a
été pas mentionné.

2.4. Etude microscopique :

> liposarcome : 12 cas soit 57%

liposarcome myxoide : 2 cas :

- Prolifération tumorale adipocytaire, d’architecture lobulaire

- Présence des zones mucoides ou se trouve des lipoblastes

- Les cellules tumorales a noyau rond, avec une extréme atypie cyto-
nucléaire

- Pour le liposarcome bien différencié et liposarcome dédifférencié : Il

n’y avait pas de spécificité
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Figure 7 : Aspect anatomopathologique de liposarcome bien différencié et myxoide
chez I'un de nos patients au service d’anatomie pathologique de I’Hopital Moulay

Ismail de Meknés
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» Chondrosarcome : 2 cas soit 9 %. Sur le plan microscopique, il s’agissait :
D’une prolifération tumorale cartilagineuse maligne, présence de lobules
cartilagineux largement nécrosé avec index mitotique élevé.

» Synovialosarcome : 4 cas soit 19 % :

La majorité des Synovialosarcomes de notre étude avaient un aspect
fusocellulaire, a cellules rondes avec un degré d’anaplasie élevé et mitose élevée.
Cette prolifération infiltre les structures adjacentes, une confirmation
immunohistochimique pour phénotypage était nécessaire chez tous les patients
devant le caractére fusocellulaire et [linfiltration des structures adipeuses,
tendineuses et des muscles striés.

> Sarcome pléomorphe : 2 cas soit 9 % :

Prolifération tumorale maligne infiltrante organisée en faisceaux et en

nappes diffuses

- Les cellules tumorales sont pléomorphes avec un index mitotique
élevé,

- Stroma réaction riche en vaisseaux

- Infiltration des structures conjonctives, des muscles striés adjacentes

2.5. Etude immuno-histochimique :

o Cette étude a été réalisée chez 10 patients qui a montrée :

* Un immunomarquage positif par les anticorps anti EMA, anti CD34,
antiBCL2, et anti cytokératine négatif et donc la confirmation du
diagnostic de Synovialosarcome chez 4 patients.

= Surexpression du gene MDM2 chez 5 malades ce qui confirme le
diagnostic de liposarcome.

= Un immunomarquage positif par les anticorps anti CD31 / CD34 / HHVS8
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chez 1 malade ce qui confirme le diagnostic d’angiosarcome.

2.6. Etude cytogénétigue :

Aucun cas n’a bénéficié d’une étude cytogénétique.

2.7. Grading tumoral :

e STMgrade 1 : 5 cas de liposarcome bien différencié.

e STM grade2 : 1 cas de Liposarcomes dédifférencié, 3 cas de liposarcome
bien différencié, 2 cas de synovialosarcome, 2 cas de chondrosarcomes.

e STMgrade 3 : 1 cas d’angiosarcome, 1 cas de liposarcomes dédifférencié, 2
cas de sarcome pléomorphe, 2 cas de synovialosarcome monophasique et 2
cas de liposarcome myxoide.

Tableau 14 : Répartition des sarcomes des tissus mous selon le grade :

Grade histologique

Type histologique Grade 1 Grade 2 Grade 3
Liposarcome dédifférencié 1 1
Liposarcome bien différencié 5 3

Liposarcome myxoide 2
Synovialosarcome 2 2
Chondrosarcome 2

Sarcome pléiomorphe 2
Angiosarcome 1
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2.8. Classification TNM :

Tableau 15 : classification TNM selon I’AJCC/UICC 2010

TX Tumeur primitive non évaluable

TO Tumeur primitive non retrouvée

T1 Tumeur <5cm dans son plus grand diametre

Tla Tumeur superficielle

T1b Tumeur profonde

T2 Tumeur > 5 cm dans son plus grand diameétre

T2a Tumeur superficielle, qui respecte le fascia
superficiel

T2b Tumeur profonde, qui atteint le fascia superficiel
ou s’étend au-dela

NO Absence de ganglion envahi

N1 Envahissement ganglionnaire

MO Absence de métastase

M1 Métastase(s) a distance
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Tableau 16 : Les classifications TNM chez nos patients

Stade IA Tla NO MO Gl
T1b NO MO Gl
Stade IB T2a NO MO Gl
T2b NO MO Gl
Stade Tla NO MO G2, G3
A Tib NO MO G2, G3
Stade IIB T2a NO MO G2
T2b NO MO G2
Stade I T2a, NO MO G3
T2b N1 MO G1-3
T1-2
Stade IV T1-2 NO-1 M1 G1-3
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2.9. Le staging tumoral :

Le stade de la maladie a été défini selon ’AJCC* et UICC*, qui prennent en
considération la taille de la tumeur(T), I'envahissement des ganglions lymphatiques
régionaux(N), présence de métastase(M) et le Grade du sarcome.[9]

Tableau 17 : Stade TNM selon I’TAJICC/UICC 2010][1] :

Classification TNM Nombre de cas
T1aNOMO 2
T1bNOMO 1
T2aNOMO 3
T2bNOMO 12
T2bN1M1 3
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Tableau 18 : la répartition des types histologiques des STM selon le stade tumoral

de nos patients :

Type histologique | Classificati = Grading Stating tumoral
on TNM tumoral

Stade | | Stade Il Stade Il | Stade IV

Ib
b 'a
Liposarcome | bien T1aNOMO | GI +
différencié | T2aNOMO | G1 +
T2bNOMO | G1 +
T2bNOMO | G1 +
T2bNOMO | G1 +
T2bNOMO | G2 +
T2bNOMO | G2 +
T2bNOMO | G2 +
dédifférenc | T2bNOMO | G2 +
ié T2bN1M1 | G3 +
myxoide T2bNOMO | G3
T2bNOMO | G3

Synovialosarcome T1aNOMO G2 +

T2aNOMO | G2

T2bNOMO | G2

T2bNOMO | G2

Chondrosarcome TTbNOMO | G2 +
T2aNOMO | G2 +
Sarcome T2bN1MI G3 +
pléiomorphe T2bNOMO | G3 +
Angiosarcome T2bN1M1 G3 +
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V. Attitude thérapeutique :

1. Chirurgie :

Tous nos patients avec sarcomes des tissus mous localisés (18 patients) ont
bénéficié d’un traitement chirurgical conservateur ou radical en fonction du stade, du
grade et de I’état général.

1.1. Types de chirurgie :

Tableau 19 : Les différentes techniques chirurgicales

Chirurgie Nombre de cas Fréquence
Conservatrice 16 89 %
Radicale 2 11%

Avec une fréquence de 89%, le traitement conservateur reste le plus utilisé.

1.2. Marges de résection :

Les marges de résection étaient de :
e RO chez 11 patients soit 61 % des cas opérés.
e R1 chez 5 patients soit 28 % des cas opérés.

e R2 chez 2 patients soit 11 % des cas opérés.
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= RO
= R1
= R2

Figure 8 : Marge de résection lors de la chirurgie conservatrice

2. Radiothérapie :

Dans notre série, 16 patients ont nécessité un complément thérapeutique par
radiothérapie externe. Il s’agit d’une radiothérapie adjuvante faite chez les patients
ayant des limites d’exéreése envahies et/ou a haut risque de récidive.

La curiethérapie interstitielle n’a été réalisée chez aucun malade.

e Dose : La dose était dans la plupart des cas de 50 Gray dans un intervalle

qui varie entre 30 et 72 Gray.

e Etalement : La durée moyenne de I’étalement chez nos patients était de 37

jours.

e Fractionnement : Le fractionnement était dans la majorité des cas de 2

Gray/séance et chez les autres cas dans un intervalle qui varie entre 2 et 4.
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3. Chimiothérapie :

- 8 ont bénéficié d’une chimiothérapie adjuvante soit 38 % des cas.

- 4 ont bénéficié d’une chimiothérapie néoadjuvante soit 19 % des cas.

- 6 n’ont pas recu de chimiothérapie soit 29 % des cas.

- 12 patients présentaient des métastases, dont :
e 3 patients a I’admission.
e 9 patients lors du suivi post thérapeutique.

Ces patients ont tous bénéficié d’'une chimiothérapie palliative.

e Protocole : le protocole était dans la majorité des cas de Al (Doxorubicine et
Ifosfamide) en 4 cycles.

e Nombre de cures : Variait entre 3 et 6

e Tolérance : la tolérance était bonne chez la majorité des cas.
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V.SUIVI POST THERAPEUTIQUE :

Tous nos malades ont fait I’objet d’un suivi a court terme pour dépister les
complications postopératoires, et d’un suivi a long terme a la recherche de récidives

tumorales et des métastases.

1. Complications a court terme :

> Complications liées a la radiothérapie :

- Une radiodermite : 7 cas

- Cystite hémorragique : 2 cas

> Complications liées a la chimiothérapie :

- Digestive : Nausées et vomissements : 13 cas

- Hématologique : Neutropénie / Anémie /Thrombopénie : 4 cas
- Vésicale : Hématurie : 3 cas

2. Complications a long terme :

> 5 patients ont été perdus de vu. Soit un pourcentage de 24 %.
> 7 patients avaient une rémission clinique soit 33 % des cas.
> 9 patients ont présenté des métastases lors du suivi post thérapeutique

soit 43 % des cas, dont 4 ont présenté une récidive locale associée.
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Les sarcomes sont des tumeurs malignes rares d’origine mésenchymateuse,
développées a partir des tissus conjonctifs et de soutien, contrastant avec les
carcinomes, d’origines épithéliales, plus fréquentes et mieux connus. lls se
développent a tout age, y compris chez I’enfant. lls peuvent survenir anatomiquement
de la téte aux pieds et ils sont d’une agressivité variable méme au sein du méme sous-

type histologique.[1][10]

|. Epidémiologie :

1. Fréquence :

Les sarcomes des tissus mous sont des tumeurs rares, représentant moins de
1% des tumeurs malignes de 'adulte.[4]

L’incidence estimée des sarcomes des tissus mous (STM) est de 6 a 8 nouveaux
cas par an pour 100.000 habitants soit 3.000 a 4.000 nouveaux cas par an en France.
Un STM peut se développer dans toutes les régions du corps. Les membres
représentent 65 % des localisations (50 % au niveau des membres inférieurs et 15 %
au niveau des membres supérieurs). Les sarcomes ne représentent qu’une faible partie
des tumeurs des parties molles (1/200) mais la proportion malin/bénin est de 1/7
pour les tumeurs profondes de 5 cm ou plus.[11]

Dans une série d’étude rétrospective réalisée au service de Traumatologie
Marrakech (2006 - 2013) les STM ne représentent que 18% de I’ensemble des tumeurs

des tissus mous.[12]
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= STM
= TBPM

Figure 9 : fréquence des STM au service de Traumatologie Marrakech (2006 -

2013)[12]

2. Type histologique :

Les sarcomes présentent une grande diversité pathologique avec plus de 70
sous-types histologiques et d’un nombre croissant de sous-types moléculaires.[1]

On observe qu’en fonction du tissu atteint, certaines tranches d’age sont
particulierement touchées. Par exemple, les rhabdomyosarcomes (tumeurs touchant
le muscle squelettique) sont plus fréquents chez les enfants, les sarcomes synoviaux
(tumeurs des articulations) chez les jeunes adultes, les liposarcomes (tissu graisseux)
chez les adultes entre 40 et 50 ans alors que les sarcomes indifférenciés et les
[éiomyosarcomes (tumeurs touchant les muscles lisses) sont les plus fréquents chez
les personnes agées.[6]

Dans une étude rétrospective étalée entre février 2008 et octobre 2014 au CHU
Hassan |l de Fes portant sur 80 cas de sarcomes : 36 cas de tumeurs du groupe
PNET/Ewing, 29 cas de synovialosarcomes et 15 cas de liposarcomes diagnostiqués

au sein du service d’anatomie pathologique.[13]
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Dans notre série le LIPOSARCOME est le type histologique le plus fréquent (57%),
suivi du SYNOVIALOSARCOME (19 %), suivi de SARCOME PLEIOMORPHE et
CHONDROSARCOME (9.5 % chacun), suivi d’ANGIOSARCOME (5%).

Tableau 20 : Répartition sous types histologigues des STM selon les différentes

études.[2][14]

Type histologique Kransdorf[2] | Heymann et al[14] Notre étude
Liposarcome 14 % 39,3 % 57 %
Sarcome pléomorphe 24 % - 9.5%
Synovialosarcome 5% 6,5 % 19 %
Chondrosarcome - 2,4 % 9.5 %
Angiosarcome - - 5%

3. AGE :

Tableau 21 : Répartition des sarcomes des tissus mous selon I'age dans notre série

et selon les études

Notre étude étude menée au Etude au CHU

centre de référence Hassan Il de Fés,

de Lorraine, MAROC[13]
FRANCE[4]
Période d’étude 2014-2020 2010-2016 2008-2014
Moyenne d’age 48 ans 59 ans 35 ans
Tranche d’age 29-79 18-98 11-78

Dans notre série, la moyenne d’age était de 48 ans, elle était de 59 ans dans la série

de Lorraine, 35 ans dans la série de Fes.
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Figure 10 : Incidence de sarcome des tissus mous en fonction de I’'age en France[1]
4, Sexe :
Suivant les séries, la répartition entre les deux sexes est équilibrée ou montre

une discrete prédominance masculine.[3]

Les résultats de notre série montrent une prédominance féminine de I’ordre de
57%.

5. Localisation :

Les sarcomes des parties molles sont de localisation ubiquitaire, ils intéressent
dans 50% des cas les membres inférieurs, essentiellement la cuisse.[15]
Ces données concordent avec celles de notre série ou 62 % des sarcomes des

parties molles des membres se localisent au niveau des membres inférieurs, avec 33%

au niveau de la cuisse.
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6. Facteurs étiologiqgues :[16]1[17][6]

Les études épidémiologiques analytiques sont rares, néanmoins des facteurs de
risque tant endogenes qu’exogenes sont identifiés ou suspectés. Trois principaux
émergent des données de la littérature : les pathologies génétiques rares, I’exposition
aux rayonnements ionisants et de possibles facteurs professionnels.

6.1. FDR endogénes :

La prédisposition génétique est extrémement hétérogene. Elle interviendrait
pour moins de 1% des STM.
Association bien établie entre STM et maladies génétiques Quatre maladies
génétiques bien caractérisées sont associées a la survenue fréquente de STM :
> Le syndrome de Li-Fraumeni qui est lié a la mutation du gene p53 (locus en
17p13). Au sein des familles atteintes, on observe un exceés de risque de
tumeurs malignes diverses : sarcomes, tumeurs cérébrales et du sein,
cancers du larynx et du poumon et tumeurs des surrénales. Ces tumeurs
surviennent a un age plus jeune que dans la population générale.
> La neurofibromatose de Von Recklinghausen dans sa forme périphérique est
liée a une mutation du gene nfl. Sa prévalence est estimée a 0,02%, et 4 -
7% des sujets atteints développent un sarcome des tissus mous. Ces
sarcomes proviennent des gaines nerveuses périphériques : 42% des
sarcomes des gaines nerveuses périphériques sont associés a une
neurofibromatose. Elle est associée a un risque accru d’autres tumeurs :
carcinomes, mélanomes, phéochromocytomes... avec au total 4 fois plus de

tumeurs malignes que dans la population générale.
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> Le rétinoblastome héréditaire (altération de I’anti-oncogéne rb), augmente
le risque relatif de développer un sarcome de 400, avec notamment des
sarcomes radio-induits.

> Le syndrome de Werner (géne identifié en 8p) est associé a un risque majeur
de tumeurs malignes essentiellement non épithéliales : sarcomes, tumeurs
du systeme nerveux central...

6.2. FDR iatrogénes :

> Le syndrome de Stewart-Treves : Des angiosarcomes et des lymphangiomes
de haut grade sont décrits chez des patients présentant des lymphoedemes
chroniques des membres supérieurs, essentiellement apres chirurgie
mammaire, cette complication du lymphoedéme post-chirurgical est rare. La
survenue est corrélée a la présence d’'un lymphoedéme et non pas a la
radiothérapie. Ces angiosarcomes sur lymphoedemes représentent 30% de
ces tumeurs.

> Sarcomes radio-induits La prévalence des sarcomes radio-induits est faible:
Il s’agit moins souvent d’ostéosarcomes (30%) que de sarcomes des tissus
mous (70%). Essentiellement d’histiocytofibrosarcomes et de fibrosarcomes.
En regle générale, ils se développent en bordure du champ d’irradiation. Les
sarcomes sont 8 a 50 fois plus fréquents chez les patients traités par
radiothérapie que pour la population générale. Ce risque est corrélé a la dose

d’irradiation.
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6.3. FDR environnementaux et professionnels :

> Expositions professionnelles :

Les premieres études cas-témoins scandinaves mettaient en évidence une
relation entre sarcomes des tissus mous et exposition aux herbicides du type
chlorophénol, mais cette association n’a pas été trouvée dans toutes les enquétes.
D’autres métiers apparaissent associés au risque de sarcomes des tissus mous dans
des études isolées : travail en abattoir, exposition aux benzenes et aux solvants, les
ouvriers des chemins de fer et ouvriers du batiment.

> Expositions environnementales :

Ces mémes substances ou des produits proches (dioxines...) sembles incriminés
comme carcinogenes environnementaux dans 4 situations : enfants nés en milieu
rural, dans des zones de pollution de la nappe phréatique, dans des lieux apres
destruction d’une arme biologique et a proximité d’usines d’incinération.

D’autres auteurs ont suggéré les traumatismes musculo-tendineux, et des virus

(Epstein Barr Virus, HHV8) chez les immunodéprimés.
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Il. Histoire naturelle des sarcomes des parties molles

L'histoire naturelle des sarcomes des tissus mous a été décrite par Bowden et
Booher en 1958, puis complétée par Enneking et al. en 1981.

La croissance de la tumeur se fait de facon centrifuge et entraine, au niveau de
I'interface avec le stroma périphérique, une condensation périphérique appelée
pseudo capsule. Cette zone de clivage est contaminée par des cellules tumorales et
doit faire partie intégrante de la résection chirurgicale.

La croissance tumorale reste longtemps limitée dans une loge entourée de barriéres
anatomiques solides, appelée compartiment, la tumeur est dite intracompartimentale.

En regle générale, les structures anatomiques de grande résistance, telles que
les aponévroses, les fascias intermusculaires et le périoste forment Une barriére a
I'extension tumorale et ne sont envahies que tardivement.

Ainsi, ’extension tumorale reste longtemps limitée a une loge anatomique. Plus
tardivement, lorsque ces barrieres sont franchies, la tumeur devient
extracompartimentale, dépassant la loge anatomique. Cependant, en |'absence de
loge bien délimitée, comme une zone de passage entre plusieurs segments de
I’organisme (creux poplité, Scarpa), la tumeur est d'emblée extracompartimentale.

Une nuance a été amenée par les scandinaves en 1991, ils ont montré que le
controle tumoral était d'aussi bonne qualité apres résection musculaire seule qu'apres
exérese compartimentale complete. En I'absence de traitement adapté, I’évolution des
sarcomes des tissus mous se fait vers l'extension aux tissus mous adjacents
vaisseaux, nerfs, muscles, tissus conjonctifs et os, mais aussi vers la dissémination
métastatique a distance par voie hématogene, qui se rencontre dans presque 30% de

ces sarcomes. Dans 80% des cas, ces métastases sont pulmonaires.
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Ces tumeurs sont trés peu lymphophiles, moins de 5% des sarcomes donnent
des atteintes ganglionnaires, exceptées pour certains types histologiques (sarcomes
epithéloide, sarcomes a cellules claires, Synovialosarcome, Rhabdomyosarcomes et
Angiosarcomes).

La survie globale, apres I'apparition de métastases, est en moyenne de 55% a

5ans et de 40% a 10ans.

Ill. DEMARCHE DIAGNOSTIQUE :

Les signes et les symptomes varient selon I'’emplacement de la tumeur, les
sarcomes des tissus mous peuvent ne pas engendrer beaucoup de signes aux
premiers stades de la maladie [1]

- Les symptomes se manifestant habituellement lorsque le cancer évolue

1. Signes fonctionnels :

La manifestation clinique des sarcomes des tissus mous se présente sous forme
de triade : masse-douleur-gene fonctionnelle (impotence partielle ou totale). [1]

1.1. Syndrome tumoral :

L'apparition d'une masse tumorale constitue la circonstance de découverte la
plus fréquente des sarcomes des tissus mous.

Ainsi dans la majorité des cas les sarcomes des tissus mous se présentent sous
forme d’une masse tissulaire indolore [10]. En général les STM se manifestent par une
masse tumorale qui est le plus souvent asymptomatique, d’apparition récente et
décroissance lente pour les sarcomes de plus de 5 cm.

Dans notre série d'étude la tuméfaction était rapportée chez 18 patients soit

85.7 % de leur effectif.
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Figure 11 : Tuméfaction au niveau de la face antérieure de la cuisse droite[1 8]

1.2. La douleur : [10]

La douleur ne détermine pas le caractere malin de la tumeur, tout en sachant
que les STM des membres et du tronc se présentent essentiellement sous forme d'une
masse tissulaire indolore expliquant le délai long de la consultation selon I’étude
réalisée par ACKERMAN et AL. Le caractere douloureux de la tumeur fait suite soit a
sa localisation anatomique soit a son volume provoquent ainsi une géne douloureuse
par distension ou par compression.

Dans notre série, la douleur était rapportée chez 10 patients soit 47.6 % de
I’effectif.

1.3. L'impotence fonctionnelle du membre atteint :

Est un symptome survenant essentiellement au stade tardif de la maladie et chez
les patients présentant soit une localisation juxta-articulaire de la tumeur soit un
volume tumoral important, ou les deux [25]. Dans notre série d’étude, I'impotence
fonctionnelle était présente chez 9 patients soit 42.8 % de I'effectif, cela est du au

volume tumoral important.
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1.4. Les signes généraux : [25,26]

L’altération de I’état général est I’apanage du sujet agés se caractérisant par sa
rareté, sa présence témoigne de I’évolutivité de du processus tumoral et la survenue
ainsi des métastases.

Dans notre étude 6 patients avaient présenté une altération de I'état général soit
28.5 %, et seulement 3 avaient des métastases a I’admission.

Les sarcomes des tissus mous se révelent rarement par une fievre prolongée,
quelques cas seulement sont rapportés dans la littérature.

Dans notre étude 2 patients avaient présenté une fievre soit 9.5 %.

Cependant, aucun signe n’est pathognomonique des sarcomes des tissus mous.
La triade diagnostique (plus ou moins compléte) associe masse, douleur et gene
fonctionnelle. Le diagnostic différentiel clinique est parfois difficile avec les tumeurs
bénignes. Comme 70 % des sarcomes mesurent plus de 5 cm au moment du
diagnostic, toute masse de plus de 5 cm doit étre considérée et explorée comme un

sarcome jusqu’a preuve du contraire.[19]
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2. Caractéristigues et extension de la masse tumorale :

2.1. Caractéristiques de la masse tumorale :

Le siege profond, la consistance solide et les contours mal limités sont en faveur
de la malignité du processus tumoral et conditionnent la prise en charge
thérapeutique.

Selon une étude faite a I’Aarhus sarcoma center entre janvier 2007 et décembre
2010 comprenant 100 cas de sarcome des tissus mous, la taille des STM était
supérieure a 5 cm dans 56% des cas et profonde dans 63% des cas [138].

Dans notre étude, la taille tumorale dépassé 5 cm dans 57% des cas, de
consistance dure dans 38% des cas et de contours mal limités dans 33% de cas ce qui
concordent parfaitement avec les données de la littérature.

Un examen somatique complet est nécessaire pour évaluer l'extension a

distance cliniguement « dissémination métastatique »..
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2.2. Extension locorégionale et a distance :

a. Atteinte ganglionnaire :

Elle est rare, les sarcomes des tissus mous sont peu lymphophiles, dans notre
étude 14% de nos patients ont présenté des adénopathies au niveau inguinal.

Selon une étude de 5267 cas au MSKCC, 10.7% des patients présentaient une
adénopathie a I'examen clinique [5]. Ce taux variait entre 2.6% et 10.8% selon d’autres
études.

Tableau 22 : Adénopathies a I'examen clinique des STM[20][21][22]

Etudes Effectif ADP
Notre étude 21 3
MSKCC 5267 10.7%
Weingrad 3515 9.1%
Mazeron 5257 10.8%

b. Extension a distance :

Dans notre étude, la survenue de métastases a distance initiales était notée chez
3 patients soit 14% des cas. Dans une étude faite au MSKCC entre juillet 1982 et février
1997, parmi les 403 patients atteints de sarcomes de tissus mous qui ont été

diagnostiqués, 129 patients soit 32% des cas étaient métastatiques d’emblée. [5].
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IV. Imagerie médicale :

Le role de I'imagerie est de suggérer une possible Iésion maligne, de déterminer
I’extension locale et a distance afin d’adapter la démarche thérapeutique et I’étendue
du geste chirurgical, d’évaluer la réponse au traitement, et de détecter les récidives.

Aucune méthode d’imagerie ne permet de différencier avec certitude les Iésions
bénignes des lésions malignes, bien que I'imagerie par résonance magnétique ait

néanmoins considérablement amélioré les performances.[3]

1. Bilan Radiologique local :

1.1. Radiographie standard :[2]

Elles restent indispensables lors du bilan initial et doivent étre de qualité
optimale.

Elles permettent d’éliminer :

- Une pseudomasse (exostose, cal osseux hypertrophique)

- Une lésion osseuse a extension dans les parties molles.

- Une étiologie d’origine articulaire, dégénérative ou inflammatoire
(ostéochondromatose, kyste synovial, tophus gout-teux).

Elles font le diagnostic :

- D’absence de lésion osseuse, ce qui est le cas le plus fréquent dans les
sarcomes des tissus mous et sont donc un élément d’orientation.

- D’une atteinte osseuse de continuité, les Iésions érosives régulieres n’étant
pas spécifiques d’une étiologie.

- De dépots calciques dans les tissus mous : ossification, calcification
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1.2. Echographie :[2] [40]

> C’est I’examen de premiere intention dans le bilan d’une masse des tissus
mous et son apport va étre déterminant pour la prise en charge en imagerie.
> L’échographie permet :
- la différenciation entre nature solide ou liquide des lésions.
- de préciser la localisation superficielle ou profonde de la lésion par
rapport a I’aponévrose superficielle.
- de préciser les rapports avec les structures de voisinage (articulations,
vaisseaux).
> Dans certains cas, I'aspect est typique des diagnostics suivants :
- kystes synoviaux, kyste poplité, kyste sébacé.
- lésion vasculaire : anévrisme (attention aux lésions thrombosées),
varices, angiome.
- lipome superficiel, ganglion.
> Certaines collections présentent un aspect moins typique (abces-hématome)
et apparaissent souvent hétérogenes : il importe de se méfier d’'une masse
tumorale hétérogene par- fois trées hypoéchogene qui ne doit étre étiquetée
« hématome » sans un contexte adapté et une étude en Doppler a la
recherche d’une vascularisation intralésionnelle.

> Criteres de bénignité et de malignité : L’échographie est un examen tres

sensible mais peu spécifique [40]. Les masses tissulaires des parties molles
présentent dans la grande majorité des cas un aspect hypoéchogéene,
gu’elles soient bénignes ou malignes. Les criteres de bénignité décrits
(limites régulieres, aspect homogene de la lésion, déplacement des

structures normales sans infiltration) ne sont pas spécifiques et certains
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sarcomes de moins de 3 cm présentent des caractéristiques identiques.

> Le doppler couleur doit étre réalisé dans tous les cas de syndrome de masse
des parties molles, il permet de quantifier le degré de vascularisation, ce qui
s’avere utile dans le diagnostic des sarcomes, dans le monitoring de la
biopsie par I'aiguille et dans le suivi des tumeurs malignes sous traitement
systémique ou local.

> L’échographie est considérée comme la méthode la plus simple pour guider
une biopsie a I'aiguille des néoplasmes, permettant d’éviter les zones
nécrotiques ou hémorragiques et d’obtenir ainsi un spécimen de
composante solide.

> La taille supérieure a 3cm, le siege profond sous aponévrotique,
I’échostructure hétérogene, la présence des zones de nécrose et la
vascularisation intra lésionnelle ainsi I'existence de plus de trois vaisseaux,
la variabilité de calibre et la distribution anarchique des vaisseaux au sein
d'une lésion sont des éléments en faveur de la malignité.

> La mise en évidence d'un flux dans une masse des parties molles permet
d'en suspecter la nature solide s'il ne s'agit pas d'une lésion vasculaire
typique et impose la poursuite du bilan.

> Elle est sensible mais non spécifique, le champ de vue est limité et le role de
I’opérateur, ainsi que la non présentation spatiale par le chirurgien, limite
son utilité, les tumeurs de grande taille et de localisation profonde, surtout
chez les sujets corpulents, sont moins bien explorées en échographie par
manque de repére anatomique et manque de pénétration de faisceaux

d’ultra-sons a haute fréquence.
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Figure 12 : Homme de 35 ans présentant une petite masse de bras indolore.
[2]
Figure 12a : échographie.
Figure 12b : doppler couleur : Lésion hypoéchogéne bien limitée de petite
taille mais intramusculaire, faiblement vascularisée. Anatomopathologie :

synovialosarcome de grade 3
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1.3. Tomodensitometrie : TDM[23]

Il présente un role secondaire par rapport a I'IRM. Le contraste spontané entre
tumeur et muscle est faible (sauf en cas de lipome) et ’examen requiert I'injection
systématique de produit de contraste iodé. Il est géné par des artefacts de densité
aux interfaces os-tissu mou. Comme il est irradiant, il ne peut pas étre renouvelé trop
fréquemment. Il reste, en revanche, trés utile pour l'analyse osseuse et des
calcifications. Il est également intéressant dans les zones ou I'IRM ne permet pas
toujours |'obtention d’images de qua- lité optimales lorsque les interfaces
graisseuses sont nombreuses, en particulier au sein des ceintures pelvienne et
scapulaire. Si quelques études montrent peu de différences d’efficacité entre TDM et
IRM dans le bilan des tumeurs des parties molles, ce qui autorise son usage en cas
d’indisponibilité de I'IRM, son intérét principal reste la recherche précoce de
métastases pulmonaires et son efficacité dans l'aide au guidage des biopsies
percutanées en cas de tumeur profonde.

1.4. Imagerie par résonnance magnétique : IRM[23]

L’IRM est devenue le moyen d’exploration essentiel des STM, permettant au
mieux d’établir le bilan d’extension locorégional et le suivi apres traitement. Ses
avantages comportent une excellente résolution en contraste, une sensibilité élevée
pour la détection des tumeurs, une innocuité et la possibilité d’études selon différents
plans. Les protocoles de réalisation de I’examen vont dépendre de nombreux facteurs.
IIs doivent comporter une étude en pondération T2 permettant d’apprécier les limites
tumeur-muscle, et en pondération T1 pour les limites tumeur-graisse. Le plan
transversal est généralement le plus apte pour apprécier I’extension osseuse et
neurovasculaire. Un envahissement vasculo-nerveux peut étre suspecté si les liserés

graisseux péri-vasculaires sont effacés. Les plans dans I’axe des membres permettent
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de visualiser ’extension en hauteur de la tumeur et d’éventuels prolongements ou
infiltrations attenants ou a distance. Une injection intraveineuse de produit de
contraste (complexe de gadolinium) permet d’apprécier la vascularisation tumorale.
Dans ces conditions, I'IRM permet de faire le bilan d’extension local de la tumeur.
L’IRM permet de différentier I'extension tumorale de la réaction cedémateuse
environnante, mais un envahissement microscopique péri-tumoral ne peut pas étre
détecté. L’IRM permet ainsi de préciser au mieux les rapports entre la tumeur et les
compartiments anatomiques, les structures osseuses, les axes vasculo-nerveux et les
articulations de voisinage.

> Différentiation tumeur bénigne et maligne :

Il n’existe pas d’éléments de certitude pour affirmer le caractére bénin ou malin
d’une masse tissulaire. Différents criteres sont en faveur de la malignité, notamment
I’aspect du signal, homogene en T1 et hétérogene en T2, I'existence de septa intra-
tumoraux, la grande taille tumorale ou I’envahissement des structures voisines. Apres
injection de gadolinium, I'analyse de la dynamique de la prise de contraste peut
apporter pour certains des arguments sur leur nature maligne en cas de rehaussement
marqué. Ces éléments sont cependant controversés. Plusieurs études ont étudié la
fiabilité de I'IRM pour prédire le caractére bénin ou malin d’'une tumeur des parties
molles, généralement la sensibilité et la spécificité sont voisines ou inférieures a 80%.

> Caractérisation tissulaire :

L’IRM peut fournir des informations indirectes sur la nature tumorale en
montrant des anomalies de signal en rapport avec des composants tumoraux comme
la graisse, le sang, ’eau ou le collagéne. Les tumeurs du tissu adipeux peuvent étre
de diagnostic aisé lorsqu’elles sont bien différenciées mais aucun élément ne permet

de trancher entre un lipome et un liposarcome de bas grade.
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> Le diagnostic différentiel de STM :

IL se pose parfois avec la myosite ossifiante. L’aspect IRM de celle-ci est
variable, avec au stade précoce une masse inhomogene, a centre en hypersignal T2
associée a une importante réaction cedémateuse, pouvant simuler un sarcome
musculaire. A un stade plus tardif, ’aspect est typique avec des zones en hyposignal
central et périphérique correspondant aux calcifications, et a un centre en hypersignal
T1, graisseux. L’apport de la radiographie et du scanner est important, s’ils montrent
un aspect caractéristique des calcifications.

> Surveillance post-thérapeutique :

La détection des récidives locales ou d’un résidu tumoral aprés une résection
initiale inappropriée est difficile. L’'IRM constitue néanmoins le moyen le plus
performant pour détecter ces récidives ou résidus. L’absence d’hypersignal ou un
hypersignal diffus est en faveur de I'absence de récidive. En cas d’hypersignal
nodulaire en T2, I’examen doit comporter une étude dynamique avec injection de
gadolinium. L’existence d’une prise de contraste précoce est en faveur d’une récidive
tumorale, alors que la prise de contraste plus tardive (a partir de 3 minutes) est plus
en faveur de simples modifications inflammatoires. Cependant et de facon générale,
I’IRM ne peut qu’apporter des éléments présomptifs, la sensibilité et la spécificité
étant de I'ordre de 80 %. Enfin, la détection des récidives trés fibreuses, entierement

nécrosée ou a contenu myxoide exclusif reste extrémement difficile.
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Figurel3 : Homme de 35 ans présentant une petite masse de I’avant-bras indolore.
[2]
Figure 13a : IRM coupe axiale pondérée T1 sans injection : petite masse de 3 cm
enchassée dans le muscle en tres léger hypersignal T1.

Figure 13b : IRM coupe axiale pondérée T1 apres injection de gadolinium et avec
saturation de graisse : masse prenant fortement le contraste de facon homogeéne.
Figure 13c : IRM coupe sagittale pondérée T1 apreés injection de gadolinium : masse
prenant le contraste mais de facon hétérogéne.

Anatomopathologie : synovialosarcome de grade 3.
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1.5. omographie par émission de positons (TEP FDG) :[2][19][24][25][23][15]

Le 18F-fluorodéoxyglucose (18FDG) est validé comme traceur de l'utilisation
régionale de glucose. Les étapes initiales de son métabolisme sont les mémes que
celles du glucose (transport transmembranaire et phosphorylation par une
hexokinase).

Le 18FDG phosphorylé est retenu dans la cellule et n’est métabolisé que
partiellement et tres lentement. Sa diffusion régionale, appréciée 60 minutes apres
I’injection, reflete essentiellement le flux glycolytique. Parce que les cellules malignes
utilisent davantage de glucose que les cellules saines, le 18F-fluorodéoxyglucose est
utilisé pour mesurer le métabolisme tumoral.

La TEP au 18FDG peut ainsi permettre de prédire le grade tumoral, de faire le
bilan d’extension, de mesurer le métabolisme cellulaire apres traitement
chimiothérapeutique, de différencier une tumeur résiduelle évolutive des
modifications opératoires ou d’une radionécrose.[2]

> Lors de la phase diaghostique pré-thérapeutique :

Il existe une forte corrélation entre la fixation du FDG et le grade histologique
de la tumeur. Il existe en particulier une grande sensibilité de la TEP au FDG pour
mettre en évidence les sarcomes de haut grade, surtout en privilégiant des mesures
quantitatives du métabolisme du glucose par rapport a une simple analyse visuelle. A
I’inverse, la TEP-FDG est incapable de discriminer de facon fiable un sarcome de bas
grade d’une tumeur bénigne. Par ailleurs, la TEP-FDG peut signaler la portion
tumorale métaboliqguement la plus active et donc guider la biopsie. Dans cette phase
diagnostique, la place de la TEP-FDG par rapport a I'IRM n’est pas actuellement

précisée de maniere définitive.
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> Lors du bilan d’extension pré-thérapeutique :

La TEP-FDG est une technique permettant de visualiser le corps entier. Ce bilan
d’extension corps entier permet donc en théorie la recherche des métastases a
distance, notamment pulmonaires. Bien que quelques cas cliniques aient été
récemment rapportés, cette indication de la TEP-FDG reste a valider formellement,
notamment en comparant ses performances par rapport aux explorations
scannographiques.

> Réponse au traitement radiochimiothérapeutique :

L’évaluation de la réponse au traitement radiochimiothérapeutique pourrait étre
évaluée par I’étude des traceurs de la synthese protéique tumorale. Cette indication
reste également a évaluer.

> La détection des récidives et métastases :

La TEP-FDG serait plus performante que I'imagerie anatomique (scanner et a
IRM) pour le diagnostic différentiel entre fibrose post-thérapeutique et récidive
tumorale et/ou tumeur résiduelle, avec des valeurs respectives de sensibilité et de
spécificité de 93 % et de 94 %. Sur les tumeurs en récidives locales, il a été montré des
sensibilités et spécificités de 88 et 92 % pour la TEP-FDG.

Au total, il n’y a pas actuellement suffisamment de données pour définir des
standards quant a l'utilisation de la TEP-FDG dans la prise en charge des tumeurs des
parties molles. Toutefois, la TEP-FDG est validée dans deux indications, guider une
biopsie et rechercher des récidives locales. Les autres indications potentielles restent
a valider : détermination du grade de malignité, bilan d’extension pré- thérapeutique
et évaluation post-thérapeutique. La place de la TEP-FDG par rapport a I'’IRM reste a

préciser.
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Figure 14 : Scanner d'évaluation chez un patient porteur d'un liposarcome mixoide a
cellules rondes métastatique en cours de traitement par trabectedine. [24]
Figure 14.1 : Le scanner met en évidence une modification volumétrique et

morphologique d'une masse abdominale, avec une augmentation de taille en lien
avec une augmentation de la composante liquidienne de la lésion.

Figure 14.2 : TEP réalisée pour trancher entre une progression vraie et une «
pseudo-progression » par remaniement nécrotique. Hypermétabolisme modéré
(SUVmax 3,8 au niveau de la partie charnue médiale) en faveur d'un remaniement
nécrotique mais avec hypermétabolisme périphérique plus intense (Suv a 7) en

faveur d'une lésion active.
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2. Bilan d’extension :

2.1. Bilan d’extension loco-régional :

Il est basé sur la réalisation d’une IRM qui précisera :
> La situation de la lésion

> Superficielle ou profonde.

> Intra ou extra compartimentale.

> Topographique, limite, forme et la taille exacte.
> Extension aux tissus mous adjacents.

> [Extension aux structures vasculo-nerveuses.

2.2. Au rétropéritoine :

Se fait grace au scanner :

> Déplacement des organes rétro péritonéaux.

> L’absence de sarcomatose péritonéale.

> L’extension aux défilés anatomiques.

> Les rapports vasculaires avec I’axe aortique, 'ostium artériel mésentérique
supérieur, la racine du mésentere, la veine cave rétro hépatique, le pédicule hépatique.

> Rapport avec Les organes adjacents et organes englobés.

2.3. Extension a distance :

La réalisation d’une radiographie thoracique complétée par une TDM
thoracique est systématique a la recherche de métastases pulmonaires vu que le
poumon est 'organe de prédilection des sarcomes des tissus mous. Le scanner
abdomino-pelvien est obligatoire vu le risque important de métastases a distance.

Dans une étude fait par Peter Ferguson entre 1986 et 2006, 1537 cas de
sarcomes ont été admis dont 7% étaient métastatique a I’admission, dans notre étude

le taux de métastase a I’admission était de 14 %.
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V. Anatomopathologie :

Le diagnostic initial devrait, dans la mesure du possible, se faire sur un matériel
biopsique, permettant une chirurgie d’emblée adaptée au type histologique ou la mise
en ceuvre d’un éventuel traitement néo-adjuvant en préalable a I'exérése. Les
prélevements biopsiques peuvent étre des prélevements percutanés sous imagerie ou
des biopsies chirurgicales. Dans les 2 cas, le matériel doit étre suffisamment
représentatif pour autoriser une analyse morphologique classique et des techniques

complémentaires.[26][27][28]

1. Biopsie :

1.1. Biopsie percutanée : [29][2]

La biopsie percutanée radioguidée est le standard en premiére intention avec
tatouage de I'orifice cutané en vue d’une exérese ultérieure.

La rapidité et la disponibilité de cette procédure, la diminution du colt et une
exérese du trajet tres inférieure a celle d’une biopsie chirurgicale sont les principaux
avantages de la biopsie percutanée ainsi que la diminution du nombre de
complications (hématome notamment).[2]

> Technique et critéres de qualité d'une microbiopsie percutanée :[26]

La technique et les criteres de qualité sont comme suit :

- elle doit étre systématiquement précédée d'une imagerie adaptée (IRM et/ou

scanner)

- l'orifice de ponction doit étre situé sur la ligne d'excision chirurgicale, de

facon a pouvoir étre repris ultérieurement par le chirurgien,

- il ne doit intéresser que le seul compartiment anatomique contenant la

masse, sans traverser un compartiment adjacent (loges musculaires).

- la biopsie doit étre réalisée a I'aide d'une aiguille coaxiale, afin de minimiser
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les risques de dissémination sur le trajet, de bon calibre : 16 ou 14 gauge

- il faut éviter de ponctionner une zone nécrotique, peu rentable sur le plan
histologique pour le diagnostic.

- six a 8 carottes biopsiques doivent étre prélevées au minimum afin d'obtenir
une quantité suffisante de matériel tumoral.

- dans la mesure du possible, il faut déposer les carottes biopsiques dans un
liquide de conservation (de type RPMI), et, si possible, congeler une partie
des prélevements immédiatement aprées la biopsie.

- il faut éviter de fixer immédiatement toutes les carottes biopsiques.

- trois éléments doivent figurer sur la demande de lecture faite au pathologiste
la localisation de la tumeur (site anatomique), sa taille et sa profondeur
(superficielle ou profonde, intra- ou intermusculaire). Un schéma annoté et
orienté de la tumeur pourra éventuellement accompagner les prélévements.

1.2. Biopsie chirurgicale ou biopsie « Tru-cut »:[28][6]1[30]

Son intérét est de ramener un matériel plus abondant.

Lorsque la biopsie percutanée n’a pas permis de récupérer un échantillon
suffisamment important, une biopsie chirurgicale est nécessaire. Elle peut étre
réalisée sous anesthésie générale ou locorégionale. Il en existe 2 types :

- Biopsie excisionnelle large (lésion de moins de 3cm).

- Biopsie incisionnelle (intracapsulaire).

Les inconvénients de I’abord chirurgical sont la surinfection, I’envahissement
secondaire cutané par les cellules tumorales, de plus si la |ésion est profonde : la
réalisation chirurgicale impose une anesthésie générale, mais le risque essentiel est
de faire une voie d’abord ectopique de la biopsie par rapport a la voie d’abord

d’exérese chirurgicale ultérieure.

Mme. MERYEM KASRI NABIH 73



Les sarcomes des tissus mous These N° 138/21

Figure 15 : A. Mme B Liposarcome localement évolué. B. Complication de la biopsie
chirurgicale : envahissement cutané. C.[31]

1.3. Biopsie exérése :[23]

Cette technique est indiquée en cas de lésion superficielle ou lésion de moins
de 2 ou 3 cm, mais elle est de moins au moins utilisée vu son risque important
d’effraction tumorale.

1.4. Cytoponction a I'aiquille fine :[28]

La cytoponction isolée a sa place dans le diagnostic d’une récidive locale ou
d’une évolution métastatique d’une tumeur connue et bien documentée. Elle peut
également étre justifiée en premiere intention dans des topographies a risque ou chez
le nourrisson. L’association cytoponction et microbiopsie augmente les performances
de I'’examen sous imagerie. La cytoponction (aiguille de calibre 22G) raméne les
cellules tumorales par un mécanisme d’aspiration ou de capillarité.

En concluant, le role de la biopsie est de fournir le diagnostic de malignité du
processus tumoral, de définir son type histologique, d’établir le grade

histopronostique et permet une étude cytogénétique pour certains types de sarcomes.
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2. Macroscopie d'une piece opératoire :

> Piece opératoire a I’état frais :[9][28][23]

Dans la mesure du possible la piece opératoire doit parvenir rapidement, fraiche
et intacte, au pathologiste, dans les délais les plus courts possibles. Le chirurgien
s’abstiendra de toute incision dans la piece. Celle-ci doit étre orientée et les différents
plans anatomiques repérés. Un schéma de la piece annoté par le chirurgien est utile.
Les limites d’exérese sont repérées en badigeonnant le pourtour de la piece d’encre
de chine ou de bleu de méthyléene. La taille, le caractére bien limité ou infiltrant, la
topographie par rapport a l'aponévrose superficielle, I'absence ou la présence de
nécrose et dans ce dernier cas son pourcentage, seront précisés. Il peut étre utile de
réaliser une photographie de la piece fermée et ouverte. Les prélevements concernant
les zones d'aspect différent seront pratiqués. En général, il est admis de réaliser un
bloc d'inclusion par cm de grand axe de la tumeur. C’est a ce stade que peuvent étre
prélevés et conditionnés par le pathologiste des échantillons destinés a des
techniques spéciales.

> Fixation :[9]

Il est préférable qu'elle soit effectuée au Laboratoire par I'anatomopathologiste.
Le fixateur utilisé est le formol. Le délai entre la dévascularisation et la fixation doit
étre le plus court possible. En effet, un retard de fixation génére une diminution du
nombre de mitoses et peut donc faire sous- évaluer le grade histopronostique. Avant
fixation, les pieces d'exérese sont incisées afin de permettre une bonne pénétration
du fixateur. Une surfixation (a partir de trois jours) doit étre évitée afin de ne pas

compromettre la qualité des immunomarquages.
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> Piece opératoire fixée :[9]

L’examen macroscopique suivra le méme procédé que celui d’une piece non
fixée. La seule différence est que dans ce cas, la piece parvient au pathologiste déja
fixée, ce qui est d’ailleurs le cas pour la majorité des pieces, limitant ainsi I’utilisation
des techniques poussées de diagnostic telle que la biologie moléculaire nécessitant

parfois une cryopréservation au préalable.

3. Microscopie d’une piéce opératoire :[9][71[231[32][27]

3.1. Microscopie optique :

Elle permet I'analyse de coupes colorées habituellement a I'hématoxyline-éosine
safran (HES) et permet de recueillir sur la lésion des informations a différents
grandissements intéressant sa taille, sa situation, I'aspect des bords et la cellularité,
I'architecture générale, I'aspect des cellules et du stroma, la présence de nécrose, les
aspects et les anomalies des noyaux et des cytoplasmes, la fréquence des mitoses.

3.2. Microscopie électronique :

Quand le degré de différenciation des cellules tumorales est assez avancé, le
diagnostic est aisé et la microscopie optique est suffisante, cependant la microscopie
électronique peut étre contributive au diagnostic de sarcome indifférencié ou d’autres
sarcomes en mettant en évidence des structures spécifiques.

3.3. Immunohistochimie :[32][27][9]

Technique praticable sur des tissus fixés et inclus en paraffine, pratiquement
incontournable. La place de I'immunohistochimie est prépondérante et se prescrit
toujours en fonction de la morphologie et du contexte clinique.

Une technique de bonne qualité est indispensable, tout comme la vérification

systématique de témoins internes lorsque cela est possible.
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Parmi les anticorps utiles, il est important de distinguer les anticorps peu
spécifiques, mais dont I’association permet souvent de bien orienter le diagnostic, et
des anticorps spécifiques qui, presque a eux seuls, valident une entité.

Parmi ces derniers, figurent dans les anticorps classiques la myogénine, ALKT,
et DOGI1. Plus récemment, des anticorps comme MUC4 et sTAT6 deviennent
indispensables pour le diagnostic de sarcome fibromyxoide de bas grade et de tumeur
fibreuse solitaire.

Certains marqueurs sont peu utiles et peuvent étre abandonnés, il s’agit de la
vimentine, des anti CD68 actuellement remplacés par I’anti CD163, la myoglobine, la
NSE et le BCI2, avec d’autres anticorps qui ont un apport dans les sarcomes des tissus
Mous a savoir :

- La h-caldesmone qui est exprimé par les cellules musculaires lisses normales

- La myogénine, CD117 HHV8 MDM2 CDK4

Tableau 23 : Sarcomes pour lesquels I'immunohistochimie joue un réle diagnostic

déterminant.

Types de tumeurs Anticorps principaux

Liposarcomes bien différenciés ou MDM2 /CDK4

dédifférenciés

Rhabdomyosarcome Myogénine

Angiosarcomes CD31 / CD34 / HHVS

Sarcomes synoviaux Cytokératines / EMA / CD34 (toujours negatif)
Sarcome épithélioide Cytokératines / EMA / CD34

Sarcome a cellules claires PS100 / HMB45 / Melan-A

Tumeur desmoplastique intra- Cytokératine / EMA / Desmine

abdominale a cellules rondes
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4. Etude cytogénétique :[23][33][27]

4.1. Généralités :

Elle prend une importance croissante dans la compréhension et I'identification
des sarcomes, elle est de ce fait de plus en plus utilisée pour classer de telles tumeurs.

Il s’agit de techniques relativement difficiles a mettre en ceuvre et couteuse et
qui de ce fait doivent étre demandées de maniere pertinente et effectuées dans un
laboratoire expérimenté.

Cette technique est délicate nécessitant de matériel frais et rapidement
manipulé et cultivé. Cependant ces techniques ont tendance a étre complétées par
des techniques de biologie moléculaire comme hybridation fluorescente in situ(FISH),
PCR quantitative qui permet d’utiliser du matériel congelé, fixe au formol et inclus au
paraffine.

Environ 25 a 30% des sarcomes des parties molles sont caractérisés par la
présence d’une translocation spécifique qui peut servir de marqueur pour le
diagnostic, d’autres anomalies génétiques peuvent y exister telles : amplifications,
délétions, mutation. Méthode d’études en génétique des sarcomes est une étude
portant sur I’analyse du caryotype et I'utilisation de différentes techniques de biologie
moléculaire, actuellement les plus utilisées reposent toute sur la loi d’appariement de
spécifique de base : adénosine, cystosine, tymine, guanine.

Dans notre série, Aucun patient dans n’a bénéficié d’une étude cytogénétique.
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4.2. Techniques :

a. Caryotype :

Est I’étude morphologique des chromosomes au moment de la métaphase, elle
permet de visualiser les anomalies chromosomiques de grande taille mais ne permet
pas I’étude d’anomalies plus fines (mutations) ni d’apprécier correctement des

anomalies plus complexes (gain ou pertes multiples de matériel génétique).
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Figure 16 : Caryotype d’un liposarcome myxoide montrant une translocation t (13 ;

17)[34]

b. Hybridation fluorescente in situ :

Elle détecte un segment d’ADN situé dans les noyaux de cellules en interphase
et permet de mettre en évidence un réarrangement génique comme une translocation.

La Fish a plusieurs avantages : elle peut étre réalisée sur du matériel frais, des
empreintes de tissu congelé ou des lames de tissu fixé et inclus en paraffine.
Néanmoins, tous les types de fixation ne sont pas compatibles avec cette technique,
au mieux sur tissu fixé en formol. Elle est performante sur peu de matériel, en
particulier les microbiopsies, elle est rapide, sa sensibilité est de 90% dans des

laboratoires entrainés.
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La Fish est également la technique de référence pour détecter des amplifications
de genes, comme MDM2 dans les liposarcomes bien différenciés ou MYC dans les
angiosarcomes en tissu irradié. L'utilisation simultanée de deux sondes marquées
avec des fluorochromes différentes permet de détecter des translocations sous formes

de rapprochement ou éloignement anormal de régions chromosomiques.

Figure 17 : FISH sur noyau inter phasique a I’aide des sondes EWS (vert) et FLI1
(rouge). On observe un signal rouge et un signal vert séparés qui correspondent aux
alleles normaux et un signal rouge et un signal vert qui fusionnent signant la

présence d’une translocation.[17]

c. PCR guantitative :

Permet de détecter des amplifications ou des délétions et mettre en évidence

des translocations.

d. Hybridation génomique comparative :

Basée sur I’hybridation simultanée d’ADN tumoral et d’ADN normal sur une lame
incrustée des séquences d’un génome normal, détecte les gains et les pertes de genes
ou de régions chromosomiques, ainsi que les réarrangements chromosomiques

déséquilibrés.
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e. Séguencage :

Elle est utilisée afin de caractériser certaines mutations activatrices d’oncogéenes
ou inactivatrices susceptibles de prédire la réponse a certaines thérapeutiques
spécifiques.

5. Différents  types  histologiques des sarcomes des tissus

mous :[9][27][35][36][37][38]

5.1. Liposarcome :

Les liposarcomes sont un des sarcomes les plus fréquents chez I'adulte et
surviennent entre 40 et 60 ans. lls sont rares chez I’enfant. lls se développent
habituellement dans les tissus profonds des extrémités proximales, dans la région
rétropéritonéale et sont connus pour leur développement en tumeur de grande taille.

C’est une tumeur mésenchymateuse maligne composée de tissu adipeux avec
degré d’atypie cellulaire varié.

L’organisation mondiale de la sante classe les liposarcomes en cing sous-types
. bien différencié, myxoide, a cellule ronde, polymorphe, et dédifférencié. Dans 5 a°
10 % des cas, plusieurs types de liposarcomes coexistent au sein de la méme masse
et représentent le type mixte. Les liposarcomes bien différenciés et myxoide sont de
loin les plus fréquents a s’associer au niveau des extrémités. Leur localisation au
niveau de la paroi thoracique est exceptionnelle.

» Liposarcomes bien différenciés :

Sont composées en proportion variables d’une tumeur a une autre d’un
contingent adipeux bien différencié, de travées ou de plages de tissu fibreux
contenant des cellules atypiques et plus rarement d’'une composante inflammatoire,

la prépondérance de I'une de ces trois composantes caractérise trois sous types :
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- Lipoma like’ avec un contingent bien différencié exclusif difficile a distinguer
en coloration standard d’un tissu adipeux normal ou lipomateux,

- Le sous type ‘sclérosant’ plus fréquent dans les régions rétropéritonéale et
para testiculaire, -Le sous type ‘inflammatoire’ qui est rare et survient
presque exclusivement dans la région rétropéritonéale.

Le diagnostic histologique Repose principalement sur la présence de cellules
non adipocytaires a noyau atypique, au niveau des septas fibromyxoides,
I'immunohistochimie peut aider a mettre en évidence une augmentation d’expression
des protéines MDM2 et CDK4, mais la confirmation du diagnostic repose sur la preuve
d’une amplification du gene mdm?2 par la technique de Fish.

Ces tumeurs semblent avoir un potentiel métastatique faible et par conséquent
de bon pronostic, leur évolution dominée par un risque de récidive locale qui est
majoré en cas de localisation rétropéritonéale, ainsi la mortalité est pratiquement
nulle au niveau des membres, et peut atteindre les 80% pour les tumeurs
rétropéritonéales.

» Liposarcome dédifférencies :

Sous type de liposarcome de haut grade, qui se développe a partir d’un
liposarcome bien différencié, généralement dans le rétropéritoine, avec évolution
locale agressive et rapide.

Classiqguement définis par I’association d’une composante liposarcomateuse
bien différenciée et d’une composante indifférenciée.

Actuellement on considere que le diagnostic peut étre retenu s’il existe une
amplification du gene mdm2, méme si la composante de type LPSBD est absente, en

particulier en situation rétropéritonéale.
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> Le Liposarcome myxoide / a cellules rondes :

Second par ordre de fréquence, survient au niveau des tissus mous profonds
des membres, préférentiellement au niveau de la cuisse et du creux poplité, chez
I’adulte jeune (A2ge médian 44ans), rarement en rétropéritonéale.

La version la plus récente de la classification de I’'OMS fusionne le liposarcome
myxoide et le liposarcome a cellules rondes, puisque ce dernier est simplement une
variante de haut grade du premier.

Le liposarcome myxoide possede un risque de métastase variant de 20 a 40% et

qui croit avec la proportion de morphologie ‘ a cellules rondes’. Les métastases
peuvent survenir a des sites inhabituels, comme les os, le rétropéritoine ou d’autres
sites anatomiques dans les tissus mous des extrémités ou du tronc. Contrairement au
liposarcome bien différencié, le risque de métastases n’est jamais négligeable.

Liposarcome myxoide est caractérisé dans la majorité des cas par la
translocation t (12,16) conduisant a la fusion des genes DDIT3 et FUS et plus rarement
par la translocation t (12,22). La forme typique du liposarcome myxoide combinant
de petites cellules arrondies ou ovalaires, une abondante substance myxoide et une
vascularisation capillaire ramifiée est aisément reconnaissable, un contingent adipeux
bien différencié et de petits lipoblastes peuvent étre présents, mais leur présence
n’est pas indispensable au diagnostic.

La nécessité de reconnaitre ce type trouve sa justification dans la sensibilité

particuliere a un nouvel agent thérapeutique : la trabectédine.

Dans notre série d’étude on avait rapporté 2 cas de liposarcome myxoide.
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Figure 18 : Liposarcome myxoide[9]

> Le liposarcome pléomorphe :

C’est le plus rare sous-type de liposarcome est une tumeur agressive a
croissance rapide. Elle se manifeste généralement chez les individus avec un age au
diagnostic de 50-70 ans.

Il se présente le plus souvent comme une masse ferme qui se développe
rapidement dans les compartiments des membres inférieurs et supérieurs, mais peut
aussi étre localisé dans I'abdomen ou la paroi thoracique dans quelques rares cas.

Le LP présente un grand risque de métastases (>50%), principalement dans les
poumons. L'apparition de métastases est rapide et entraine souvent la mort. Sur le
plan génétique, elle se caractérise par des altérations chromosomiques hautement
complexes, incluant la polyploidie et différentes duplications, délétions et
réarrangements chromosomiques.

5.2. Le fibrosarcome de I'adulte :

> Fibrosarcome myxoide :

Le fibrosarcome de I'adulte est une tumeur maligne, composée de fibroblaste
avec une production variable de collagéne, et une forme histologique caractéristique

dans les formes typique dite en « arréte de poisson».
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Le fibrosarcome est une tumeur rare représentant uniquement 1 a 3 % de
I'ensemble des sarcomes des tissus mous de l'adulte. Il survient avec prédilection en
moyenne d’age surtout entre 30 et 55 ans, avec l'existence d'une forme infantile. Il
n'y a pas de différence entre les deux sexes.

L'évolution est marquée par la survenue de récidives locales qui sont fréquentes
et dépendent initialement de la qualité de I'exérése chirurgicale. Les métastases se
font par voie hématogene et s'observent principalement au niveau des poumons. La

survie a 5 ans est de 39 a 54 %.

Figure 19 : Fibrosarcome composé de cellules en fuseau malignes, arrangées en
aréte[9]

» Dermatofibrosarcome de Darrier et Ferrant :

Le dermatofibrosarcome de Darier-Ferrand est caractérisé par une faible
malignité et une prolifération de cellules fusiformes CD34. Ce type de tumeur survient
chez des adultes jeunes entre 20 et 40 ans avec une trés légere prédominance
masculine et de localisation essentiellement au niveau du tronc (47%), notamment la

ceinture scapulaire.
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Sur le plan génétique ce type de sarcome est caractérisé par une anomalie
génétique qui est présente dans 90 % des cas et considérée comme une véritable
signature moléculaire, a savoir un gene de fusion COL1A1-PDGFB présent sur les
différents types de chromosomes.

Ce type de sarcome est de bon pronostic, avec une évolution favorable apres
exérese large. Les formes métastatiques sont rares (moins de 10%) et sont surtout

dues a la transformation en sarcome de plus haut grade.

mitose

Figure 20 :Dermatofibrosarcome de Darrier et Ferrant ;: Aspect storiforme
fusocellulaire avec quelques mitoses atypies[9]

5.3. Le Sarcome indifférencié pléomorphe/L'Histiocytofibrome malin :

C'est la forme la plus fréquente des sarcomes des tissus mous, représentant
environ 30 a 40% des sarcomes dans les grandes séries d'études. Cependant et grace
au développement des techniques d'immunohistochimie, plusieurs cas de ce type de
sarcome ont été classées dans une nouvelle catégorie de sarcome.

Ce type de tumeur survient chez des sujets adultes au-dela de 40 ans, avec un
pic entre 60 et 70 ans, et une légeére prédominance féminine. Ce type de tumeur reste

agressif avec un taux de métastases tres élevé, d’ou l'intérét du diagnostic précoce.
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5.4. Le Synovialosarcome :

C'est la lésion la plus fréquente dans ce groupe de tumeurs a différentiation
incertaines, qui représente 5 al0 % des tumeurs des tissus mous. Cette lésion se
localise de préférence dans les zones para-articulaires, a proximité des gaines
tendineuses, des bourses et des capsules articulaires, essentiellement au niveau du
genou, avec une prévalence accrue dans le groupe d'age entre 15 et 40 ans, et une
légere prédominance masculine.

Son pronostic est mauvais puisque le taux de survie a 5 ans est seulement de
55 %.

Dans notre série d'étude on avait rapporté 4 cas de synovialosarcomes.

5.5. Le Léiomyosarcome :

Le léiomyosarcome est une tumeur qui apparait dans un muscle lisse. C’est I'un
des types les plus courants de sarcome des parties molles. Le |[éiomyosarcome se
développe habituellement chez les personnes d’age moyen ou d’age avancé.

Cette tumeur peut devenir assez grosse avant de causer des symptomes et
d’étre diagnostiquée. Le léiomyosarcome peut apparaitre presque n’importe ou dans
le corps :

- Rétropéritoine (arriere de la cavité abdominale)

- Organes digestifs (en particulier I’estomac)

- Organes génito-urinaires (comme l'utérus, la vessie, les reins et la prostate)

- Gros vaisseaux sanguins (comme [|’artére pulmonaire et la veine cave

inférieure)

Le léiomyosarcome se développe souvent dans des régions ou il est difficile de
I’enlever completement par chirurgie. Cela signifie qu’il est possible qu’il

réapparaisse, ou récidive, dans la région ou il a pris naissance. On parle alors de
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récidive locale. Quand le [éiomyosarcome se propage (métastases), il a tendance a le

faire aux poumons et au foie.
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Figure 21 : Léiomyosarcome[9]

5.6. Le Rhabdomyosarcome :

C'est une tumeur maligne présentant une différentiation musculaire strié. Le
Rhabdomyosarcome est la tumeur maligne mésenchymateuse la plus fréquente de
I'enfant de moins de 15 ans. Chez lI'adulte cette tumeur est relativement rare, et elle
ne représente que moins de 1% de I'ensemble des tumeurs malignes de l'adulte et
moins de 3 % de I'ensemble des sarcomes.

On distingue 3 types de Rhabdomyosarcome : Le Rhabdomyosarcome
embryonnaire, alvéolaire et pléomorphique.

L'Immunohistochimie a completement révolutionné le diagnostic des RMS, ainsi
parmi les marqueurs les plus utiles on trouve la myogénine qui s'avere le marqueur le
plus sensible et le plus spécifique, également la desmine avec une positivité de 90%.
Sur le plan génétique seul le RMS alvéolaire présente un profil cytogénétique
particulier avec dans plus de 80 % des cas une translocation réciproque t(12;13)
(q35;q14).

Les rechutes locales sont trés fréquentes. L'atteinte osseuse par contiglité est
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aussi fréquente. L'extension métastatique concerne les poumons (les 2/3 des cas), les

ganglions lymphatiques (surtout pour le RMS alvéolaire) et la moelle osseuse.
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Figure 22 :Rhabdomyosarcome fait de petites cellules rondes[9]

5.7. Le Chondrosarcome mésenchymateux :

Cette tumeur a été décrite pour la 1 ere fois par Lichtenstein et Bernstein en
1959. C'est une tumeur maligne tres rare, hautement agressive, qui se développe dans
30 % au niveau des tissus mous extrasquelettique. Il survient au niveau des membres
chez des patients en 5 eme décennie, avec une méme fréquence chez les 2 sexes. La
taille tumorale est normalement comprise entre 5 et 10 cm selon Hashimoto et al.

C'est une tumeur hautement agressive avec la survenue de métastases
essentiellement pulmonaire et lymphatique, rendant son pronostic péjoratif avec une
survie a 10 ans de 25 % uniquement.

Dans notre série on avait rapporté 2 cas de chondrosarcome.
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5.8. Les Angiosarcomes :

Il s'agit de I'ensemble des tumeurs dont les cellules reproduisent les propriétés
morphologiques et fonctionnelles de I'endothélium vasculaire normal. L'angiosarcome
est l'une des tumeurs malignes les plus rares représentant moins de 1% de I'ensemble
des sarcomes. Cette tumeur survient typiquement chez la femme en moyenne age
(avec un pic vers 70 ans) ayant subie une mastectomie radicale compliquée de
lymphoedeme pendant plusieurs années.

En effet le lymphoedéme chronique est considéré comme facteur prédisposant.
On notera que la transformation maligne de Ilésions vasculaires bénigne est
exceptionnelle. L'angiosarcome des tissus mous est de tres mauvais pronostic. C'est
une tumeur hautement agressive. Ainsi la moitié des patients décede un an apres le
diagnostic par la survenue de métastases essentiellement au niveau des poumons, les
ganglions lymphatique, le foie et les os.

5.9. L'Ostéosarcome extrasquelettigue :

Il s'agit d'une tumeur mésenchymateuse maligne localisée au niveau des tissus
mous sans attachement au squelette osseux avoisinant, et produisant de la substance
ostéoide. C'est une tumeur relativement rare, constituant approximativement 1% de
I'ensemble des sarcomes des parties molles et approximativement 4 % de I'ensemble
des ostéosarcomes, et survenant chez des sujets en moyenne dge avec une moyenne
de 50 ans, sachant que plus de 94% sont agés de plus de 30 ans (ce qui est le contraire
dans l'ostéosarcome intraosseux qui survient surtout chez des sujets moins de 20
ans). On observe une prédominance masculine pour ce type de tumeur.

Des facteurs prédisposants ont été décrits dans la littérature dont les plus
importants sont : l'irradiation (4 a 13% des cas avec un délai allant de 2 a 40 ans), le

traumatisme (retrouvé dans 30 % des cas) et la myosite ossifiante. Cette tumeur est
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tres agressive, en effet de 80 a 90 % développent des récidives locales et des
meétastases (essentiellement pulmonaire).

Le pronostic dépend de la taille tumorale avec pres de 90 % de mortalité a 5 ans
pour une taille > 5 cm.

5.10. Les Tumeurs malignes des gaines des nerfs périphérigues (MPNST) OU

SCHWANNOME MALIN :

C'est une tumeur maligne tres agressive, qui représente 3 a 10 % de I'ensemble
des sarcomes chez l'adulte. Elle survient chez des sujets adultes entre 20 et 50 ans,
et siege avec prédilection sur les gros troncs nerveux. Ce type de sarcome est associé
dans 5 a 42 % a une neurofibromatose de type 1, et elle est donc la conséquence de
la dégénérescence maligne de neurofibromes préexistants.

Elle est de trés mauvais pronostic, avec un risque de récidive local trés élevé.

5.11. Le Sarcome épithéloide :

C'est un sarcome trés rare, qui survient chez des patients dont I’dge est compris
entre 10 et 39 ans avec une moyenne de 26 ans, avec une légere prédominance
masculine. Il siege avec prédilection au niveau des membres et du tronc, et il est de

trés mauvais pronostic.
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6. Classification des sarcomes :[391[27][91[40]

Une classification des sarcomes des le début de la prise en charge est
impérative. Elle permet d’établir le bilan diagnostique, topographique et pronostique
sur la base duquel le plan thérapeutique peut étre défini. Les sarcomes sont de nature
tres hétérogene et trop complexe pour qu’un systeme de classement se soit avéré
individuellement suffisant.

La classification des sarcomes se base donc sur un ensemble composite qui
prend en compte 3 facteurs :

> L’analyse descriptive histologique compléete rapportée selon les termes de

la derniere classification de I’Organisation mondiale de la santé (OMS), avec
une analyse moléculaire complémentaire si nécessaire
> L’analyse de I’agressivité tumorale évaluée par le grade histologique de la
Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer (FNCLCC)

> L’évaluation de [I’extension tumorale résumée par le stade TNM de
I’American Joint Cancer Committee (AJCC) et de I’Union Internationale
Contre le Cancer (UICC)

6.1. Classification histologigue selon ’OMS :

La classification histologique est celle de I’OMS résumé dans le tableau. Cette
classification est analogique : elle se base non pas sur une tentative d’identification
du tissu d’origine de la tumeur mais bien sur l'identification de la ligne de
différenciation (adipeuse, musculaire lisse, musculaire striée, cartilagineuse...) que la
tumeur a prise. C’est-a-dire sur I’aspect du tissu normal auquel la tumeur ressemble
le plus. L’objectif de cette classification est d’établir un pronostic aussi précis que
possible, afin de définir les risques de récidive locale et de métastase a distance et

d’établir la stratégie thérapeutique la plus adaptée.
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Tumeurs adipeuses

Tumeurs fibroblastiques/myofibroblastiques
Tumeurs fibrohistiocytaires

Tumeurs musculaires lisses

Tumeurs péricytaires (périvasculaires)
Tumeurs musculaires striées

Tumeurs vasculaires

Tumeurs chondro-osseuses
Gastro-intestinal stromal tumor (GIST)
Tumeur des gaines nerveuses
Tumeurs a différenciation incertaine
Sarcomes inclassés et indifférenciés

Figure 23 : Classes histologiques selon ’OMS :[39]

6.2. Grade histologique de la FNCLCC :

La classification histologique n’apporte pas suffisamment d’informations pour
prédire I’évolution clinique de la maladie. Plusieurs systemes de gradation de
I’agressivité tumorale ont été proposés depuis les travaux de Broders en 1939. Mais
le plus précis, le plus reproductible et le plus prédictif est le grade de la FNCLCC décrit
par Trojani et al. en 1984.

Ce grade repose sur une évaluation de la tumeur initiale non traitée. Il tient
compte de la différenciation tumorale, de I'index mitotique et de I’étendue de la
nécrose tumorale, afin de calculer un score global dont la valeur équivaut a un grade,

comme illustré dans les Tableau 2a, Tableau 2b.
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Différenciation

Score 1 : aspect proche du tissu normal
Score 2 : type histologique certain
Score 3 : sarcomes embryonnaires, synovialosarcomes,

~

sarcomes a cellules claires, sarcomes épithélioides,
sarcomes inclassables ou de type incertain

Index mitotique

Score 1 : de 0 a 9 mitoses pour 10 champs au grossissement
400

Score 2 : de 10 a 19 mitoses pour 10 champs au
grossissement 400

Score 3 : plus de 19 mitoses pour 10 champs au
grossissement 400

(surface du champs : 0,1 734 mm?)
Nécrose

Score O : pas de nécrose

Score 1 : moins de 50 % de nécrose
Score 2 : au moins 50 % de nécrose
Obtention du grade

Grade 1 pour un total de 2 ou 3
Grade 2 pour un total de 4 ou 5
Grade 3 pour un total de 6, 7 ou 8

Figure 24 : Systeme de grade histopronostique de la FNCLCC :[27]

6.3. La classification TNM des sarcomes :

Cette classification prend en compte la taille et I'extension de la tumeur (T),
L’envahissement ganglionnaire (N) la présence de métastases (M) et également le

grade histologique (G).
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TX Tumeur primitive non évaluable
T0 Tumeur primitive non retrouvée
T T1 Tumeur <5 cm dans son plus grand diamétre
Tla Tumeur superficielle
T1b Tumeur profonde
T2 Tumeur 2 5 cm dans son plus grand diamétre
T2a Tumeur superficielle, qui respecte le fascia superficiel
N NO Absence de ganglion envahi
N1 Envahissement ganglionnaire
M MO Absence de métastase
M1 Métastase a distance
Stades pronostiques :
Stade IA Tia NO MO
Tib NO Mo
Stade 1B T2a NO MO
T2b NO Mo
Stade lIA Tia NO MO
Tib NO Mo
Stade 1B T2a NO Mo
T2b NO Mo
Stade 1 T2a NO MO
T2b NO MO
Tout T N1 MO
Stade IV tout T tout N M1

G1,6X
G1,G6X
G1,6X
G1,6X
G2,G3
G2,G3
G2
G2
G3
G3
tout G

tout G

T2b Tumeur profonde, qui atteint le fascia superficiel ou s'étend au-dela

Figure 25 : La classification TNM des sarcomes :[39]
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VI. Diagnostic différentiel :[21[231(34]

Ce diagnostic se pose souvent avec les |ésions bénignes des parties molles, mais
aussi avec certaines lésions malignes.

L'identification du type de la tumeur est du domaine exclusif de I'histologie. En
effet, méme les études cliniques et radiologiques les plus minutieuses n’apportent

aucune certitude.

1. Lésions bénignes :

> Les tumeurs bénignes des parties molles a savoir : lipome, chondrome,
fiborome, neurofibrome, léiomyome, hémangiome, rhabdomyome,
ténosynovite nodulaire, fibromatose.

> Les hématomes intramusculaires ne peuvent étre retenus que s'il existe un
contexte traumatique évident, ou en cas de traitement anticoagulant.

> L'abcés : contexte infectieux clinique, douleur, signes inflammatoires
biologiques. Les prélevements bactériologiques lors de I'excision
chirurgicale confirment le diagnostic, car il peut arriver qu'un sarcome
évolue sous une forme pseudo infectieuse.

> les myosites ossifiantes post-traumatiques et prolifératives. «<La TDM peut
étre tres utile pour distinguer un sarcome des parties molles d’'une myosite
ossifiante sur la base de la minéralisation périphérique bien développée
observée dans le second diagnostic».

> Les kystes sébacés, les tumeurs glomiques sous cutanées des mains, des

pieds, et du coude, le kyste de Baker.
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2. Lésions malignes :

» Carcinomes
> Mélanomes
> Lymphomes
L'immunohistochimie permet de trancher entre ces tumeurs en utilisant un

panel d'auto-anticorps spécifiques.

VII. Facteurs pronostiques :[23][8]1[411[22][42][43]

Sur le plan du pronostic, les sarcomes des tissus mous récidivent localement
dans 20 a 30% des cas et donnent des métastases principalement pulmonaires dans
30 a 50% des cas. La survie globale a 10ans, qui dépend surtout des métastases, est
de l'ordre de 40 a 60% suivant les séries. Il convient de distinguer clairement les

récidives locales des métastases car leurs facteurs favorisants sont différents.

1. Facteurs de récidives locales :

La qualité de l'exérese chirurgicale constitue le principal facteur prédictif de
récidives locales. Le taux de récidives locales dépend du type d'exérese chirurgicale
effectué, avec des taux de récidive de I'ordre 40 a 100% en cas d'énucléation et de 10
a 20% en cas de compartimentectomie. Cette qualité de I’exérese chirurgicale est au
mieux appréciée par Il'examen anatomopathologique macroscopique et
microscopique des limites de I'exérése. Ainsi I’exérese pourra étre classée en trois
catégories par I'UICC :

> RO : exérese compléete

> R1 :résidu histologique

> R2 :résidu macroscopique
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A la qualité d'exéreése chirurgicale équivalente d'autres facteurs de récidives
locales ont été rapportés : la taille tumorale supérieure a 10 cm, le grade
histopronostique élevé, I’absence de radiothérapie adjuvante, certains types
histologiques comme le léiomyosarcome, la localisation distale au niveau des

membres supérieures.

2. Facteurs de métastases et de survie globale :

La survenue de métastases dépend de 3 criteres principaux : le grade
histologique et certains facteurs cliniques (la profondeur de la tumeur et sa taille)

» Grade histologique :

Il constitue le facteur le plus important pour évaluer les risques de métastases
et de déces. Ceci a été démontré par plusieurs études relatives au pronostic des STM
de 'adulte. Dans I’ensemble un taux de métastases a 5 ans est de I’ordre de 40% pour
le grade 1, de 70% pour le grade 2 et de 90% pour le grade 3.

Plusieurs systemes de grade histologique ont été décrits, ’OMS dans sa derniere
classification en a retenu deux : celui de la Fédération Nationale de Centres de Lutte
Contre le Cancer (FNCLCC) ou systeme francais et celui du National Cancer Institute
(NCI) ou systeme américain.

> Facteurs cliniques :

Des études multifactorielles réalisées sur les sarcomes des tissus mous de
I'adulte, en particulier les plus récentes, permettent de retenir deux facteurs cliniques
pour la prédiction de la survenue de métastases et de la survie globale : il s'agit de la
profondeur de la tumeur (localisation en dessous du fascia superficiel) et de la taille

de la tumeur (plus de 5 ou de 10 cm de diametre).
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En général, les tumeurs provenant de la localisation superficielle (peau et tissu
sous cutané) ont un meilleur pronostic que les lésions plus profondes. La combinaison
du grade histologique, de la profondeur et de la taille de la tumeur permet de définir
des groupes de malades de pronostic différent. Ainsi les tumeurs superficielles de
grade Il ont le méme bon pronostic que lI'ensemble des tumeurs de grade |. Chez les
patients atteints de sarcomes profonds, de haut grade (grade Ill), les métastases se
développent chez 80% de ceux dont la taille tumorale est supérieure a 20 cm.

» Systeme de staqing :

La combinaison des différents facteurs pronostiques a conduit différentes
équipes a décrire des systemes de staging anatomo-clinique qui permettent de définir
des groupes de malades a pronostic identique. Les trois les plus connus sont le
systeme de I'American Joint Committee (AJC) et UICC, le systeme chirurgical

d’Enneking et le systéme selon Hajdu.
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VIIl. Moyens thérapeutiqgues :

1. Chirurgie :[3][71[271[301[31][18][44]

>

La chirurgie reste la base du traitement curatif des sarcomes et la plaque
tournante de I'arsenal diagnostique et thérapeutique.

L'objectif chirurgical est double : d'une part obtenir des marges
histologiques saines et éviter toute effraction tumorale, et d'autre part
maintenir la fonction.

Le traitement chirurgical ne peut se décider sans bilan d’extension complet

préalable (scanner thoracique+++).

1.1. Types d'exéréses chirurgicales :

>

a.

Les différentes modalités d'exérese sont définies par rapport aux notions
anatomiques d'extension tumorale énoncées préalablement et en fonction
de la marge minimale d'exérese. Ce sont les marges histologiques qui
constituent le facteur thérapeutique essentiel.

Le caractere « large » de la chirurgie ne préjuge pas du type d'intervention
mais de I'étude anatomopathologique des marges chirurgicales.

Les techniques de reconstruction par lambeaux et pontages vasculaires ont
élargi les possibilités de chirurgie large mais conservatrice du membre dans
les cas de tumeurs localement évoluées ou anatomiquement mal placées.

Exérése Large (L) :

Le standard chirurgical, |ésion enlevée en bloc et enveloppée de facon uniforme

d'une couche de tissu sain (en cas de tumeur superficielle, sous-cutanée : lI'exérese

comporte le fascia profond).

Mme. MERYEM KASRI NABIH 100



Les sarcomes des tissus mous These N° 138/21

EXERESE «LARGE »

«Large» ne concerne pas le volume de la tumeur réséqueée ou
I'impression du chirurgien, mais la quantité de tissu sain autour
déterminée par 'anatomopathologiste +++

* Marges de tissu sain
tout autour de la tumeur
(RO)

» e pronostic local est lié
a la marge minimale ++

* La quantité et la qualité
du tissu constituant la
marge comptent :

— barriere anatomique

2 s Marges circonférentielles de
(aponévrose, périoste, tissus sains = RO

epinéevre)
— 2 cm théoriques de
muscle

Figure 26 : Exérese large :[3]

b. Exérése Intra lésionnelle (I) :

Lésion "énucléée”, "épluchée a l'intérieur de la pseudo-capsule". Un sarcome
n'est jamais une tumeur réellement encapsulée.

c. Exérése Marginale (M) :

Lésion enlevée en bloc mais seulement recouverte de sa pseudo-capsule, sans
réelle marge de tissu sain péri lésionnel.

d. Exéreése Radicale (R) :

Lésion enlevée en bloc au sein de son compartiment anatomique d'origine limité
par ses enveloppes naturelles (en cas de tumeur superficielle, sous-cutanée : I'exérese
emporte le fascia profond). [60]

e. Amputation ou désarticulation :

Il s'agit d'un type d'intervention qui ne préjuge pas de son caractere large ou
non. Il est défini par la nécessité d'enlever I'ensemble des tissus atteints avec un taux

de rechute locale entre 0 et 20%
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Dans les séries récentes, les taux d’amputation sont inférieurs a 10%.

Dans notre étude, I'amputation a été réalisée chez 2 patients.

Les indications actuelles de I'amputation sont rares :

- Patient dont I'état général précaire n'autorise pas des interventions
complexes.

- Atteinte simultanée de multiples structures nerveuses et vasculaires dont
I'exérése rendrait le membre inutilisable méme apres réparation

- Sarcomes avec multiples lésions ou récidives locales le long du membre.

Figure 27 : Types d’exérese chirurgicale[34]

1.2. Appréciation de la qualité de la chirurgie :

Elle est basée sur I'évaluation, par I'anatomopathologiste, des marges
chirurgicales.

Les marges chirurgicales sont appréciées de facon circonférentielle. Un schéma
est idéal afin d’orienter I’anatomopathologiste. Suivant la méme idée, les surfaces
considérées comme les plus a risque peuvent étre passées a I’encre de Chine. C’est la

marge minimale qui compte.
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La confrontation anatomochirurgicale (réalisée dans I’'idéal en concertation
pluridisciplinaire) définit la qualité de I'exérése selon les criteres de I'UICC
(classification R de I'UICC dans la quatrieme édition TNM) :
> RO : marge microscopique saine, la marge minimum est définie en
millimetres en précisant la qualité du tissu la constituant et le chirurgien a
précisé dans le compte rendu opératoire le facteur limitant a ce niveau
I’exérese (structure vasculaire, nerveuse...).

> R1 : existence d’un résidu microscopique, il existe une marge envahie sur le
plan microscopique, c’est classiquement ce que |I'on obtient aprés une
énucléation

> R2 : existence d’un résidu macroscopique, c’est le chirurgien qui doit

I'indiquer dans son compte rendu opératoire.
Une exérése R1 ou R2 implique systématiquement une reprise chirurgicale

qguand celle-ci est réalisable. Elle sera discutée en RCP.

Figure 28 : Aspect microscopique des limites et marge fine : A. Tumeur mal limitée :

RO. B. Tumeur bien limitée : R1.[7]
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1.3. Indications opératoires :

> Pour les tumeurs superficielles : Exérése emportant la tumeur entourée
macroscopiquement du tissu sain.

> Pour les tumeurs profondes : Privilégier un traitement a visée conservateur
de I'anatomie et de la fonction par une exérése non mutilante et une
radiothérapie complémentaire.

1.4. Procédés de réparation et de reconstruction :[31]

L'apport du lambeau évite des décollements cutanés excessifs qui sont le site
potentiel de récidive locale et permet I'exérése de cicatrices initiales inadaptées. lls
ont pour but le comblement des pertes de substances et la protection des axes
vasculo-nerveux, ils favorisent la cicatrisation et permettent des exéreses en territoire
irradié.

La couverture par lambeau présente de multiples avantages apres I’exérése d’un
sarcome, elle autorise ’exérése de certains sarcomes tronculaires qui sans lambeaux
ne peuvent étre opéré.

Il est essentiel de ne pas faire de reconstruction sur une exérese non
carcinologique sous peine de récidive ou de poursuite évolutive rapide de la Iésion

avec perte d’une possibilité de reconstruction.
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Figure 29 : Lambeaux de reconstruction apres exérese de sarcomes avec extension

cutanée.[31]

2. Radiothérapie :[451[46][47][8][48][49][50]

La radiothérapie fait partie intégrante du traitement des sarcomes des parties
molles. Elle s’impose dans la majorité des cas apres chirurgie conservatrice. Elle est
le plus souvent postopératoire. La majorité des études rétrospectives a suggéré que
cette irradiation permettait de réduire significativement la fréquence des récidives
locales. Elle est surtout recommandée lorsque le siége de la tumeur est profond,
lorsque les marges d’exérese sont insuffisantes et en cas de tumeur de grade 3.

2.1. Principe de la radiothérapie :

Cette modalité de traitement repose essentiellement sur la contention du
membre, une simulation virtuelle ou avec scanner de controle qui permettra de
contourner le volume tumoral (tumeur, lit opératoire, cicatrice).

Le volume irradié comporte, pour un membre I'ensemble de la cicatrice et la
totalité de la loge musculaire concernée, pour le tronc, la cicatrice le lit opératoire

avec une marge de 5 cm.
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La dosimétrie doit étre informatisée (coupes multiples) avec un repérage des
volumes cibles et des organes et I'utilisation des photons et couches ou collimateurs
mutilames.

2.2. Différentes modalités de la radiothérapie :

a. Radiothérapie externe :

a.1. Radiothérapie postopératoire : adjuvante

» Indications :[49]

L’irradiation postopératoire doit systématiquement étre discutée aprés une
chirurgie conservatrice. On peut considérer, d’apres les recommandations, qu’elle est
indiguée dans les sarcomes profonds de plus de 5 cm, de grades 2 et 3, ou apres
exérese marginale ou incomplete (R1 ou R2). Une reprise chirurgicale doit
systématiquement étre discutée apreés chirurgie R1 et a fortiori R2 [1]. Elle permet
d’améliorer le taux de controle local sans toutefois influencer la survie globale.

> Volume :[3][47]

Classiquement, le volume d’irradiation est compartimental correspondant a la
loge anatomique musculaire ou siege la tumeur, mais cette radiothérapie
compartimentale n’apporte pas d’avantages significatifs en termes de controle local
par rapport a une radiothérapie plus localisée et la tendance actuelle est donc de
réduire celui-ci.

En effet, les complications sont fonction du volume de la l[ésion, du volume
d’irradiation, de la dose totale, et elles surviennent plus fréguemment aux membres
inférieurs.

De toute facon, tout le lit opératoire et donc la cicatrice ainsi que les orifices et
trajets de drainage doivent étre inclus dans le volume d’irradiation. Les marges autour

du lit opératoire sont variables selon les auteurs, mais il semble que celles—ci doivent
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étre au moins de 5 cm. Ainsi les patients traités avec des faisceaux incluant une marge

de sécurité minimale de 5 cm ont un taux de controle local de 93 contre 30 % en cas

de marge plus faible. En cas d’hématome postopératoire, celui-ci devrait étre inclus

dans le volume d’irradiation initial.

> Dose :[49]

Exérese RO : Une dose minimum de 50 a 50,4 Gy dans le volume cible
prévisionnel. Un complément de 10 Gy dans un volume réduit peut étre
proposé dans les sarcomes ayant un risque plus élevé de rechute locale. La
plupart des études rétrospectives et prospectives ayant évalué la
radiothérapie postopératoire ont utilisé des doses totales de 60 a 66 Gy.
Certains sarcomes comme les angiosarcomes ou les sarcomes épithélioides
ne sont pas classés en grades par la FNCLCC et sont considérés comme des
sarcomes de haut grade.

Exérese R1 : Une dose de 50Gy + complément de 10 a 16 Gy dans un volume
réduit.

Exérese R2 : En I’absence de reprise chirurgicale possible,

> Délai entre la chirurgie et I'irradiation :[47]

Il est recommandé de débuter I'irradiation moins de 5 semaines apres |’acte

chirurgical.
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> L’étalement :[49]

Contrairement a d’autres types de tumeurs (cancers du col utérin ou de la téte
et du cou), il semble que le fait d’augmenter la durée totale de I’irradiation n’ait pas
d’influence péjorative sur la probabilité de controle local. La cinétique de prolifération
cellulaire est lente, avec un temps potentiel de doublement de I'ordre de 20 jours.
L’augmentation de la durée totale de I’irradiation ne fait probablement pas courir le

risque d’une repopulation cellulaire tumorale accélérée.

S5em

1,5¢m

Sem

Figure 30 : Radiothérapie des sarcomes des tissus mous : marges recommandées
autour du volume tumoral macroscopique en situation postopératoire.
A. Représentation schématique.
B. Coupes scanographiques axiales avec fusion d’images par résonance
magnétique. C. En coupes scanographiques sagittales avec fusion
d’images par résonance magnétique. GTV : volume tumoral

macroscopique.[46]
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a.2. Radiothérapie pré-opératoire : néo-adjuvante :

Elle permet une exérese secondaire d’une tumeur inopérable et une diminution
des doses d’irradiation, elle est plus facilement conformationnelle permettant
d’obtenir de meilleurs résultats sur les membres inférieurs chez les sujets agés et en
cas d’association avec la curiethérapie. La dose standard est de 50 Gy en 25 séances,
la chirurgie sera planifiée dans les 3 a 6 semaines qui suivent la fin du traitement par
la radiothérapie. Cette technique est indiquée chez les patients présentant une tumeur
a risque majeur de récidive locale, ou une tumeur de taille de plus de 10 cm, dans le
cas aussi d’une localisation rétro-péritonéale du processus tumoral ou la présence
d’un résidu prévisible macro ou microscopique au niveau des berges de résection[46]

Plusieurs équipes, en particulier nord-américaines, ont publié des résultats
encourageants obtenus avec une radiothérapie (RT) préopératoire suivie d’une
chirurgie pour des lésions localement avancées. D’apres Suit et al, les résultats sont
d’autant plus intéressants que les lésions sont volumineuses. Les avantages et
inconvénients font I’objet de controverses. Une étude randomisée a été conduite au
Canada comparant une radiothérapie préopératoire a la dose de 50 Gy a une
radiothérapie postopératoire (50 = 10-16 Gy). Les complications aigués sont plus
fréquentes avec la radiothérapie préopératoire. Les complications a long terme sont
plus fréquentes dans le bras radiothérapie externe (RTE) postopératoire (fibrose et

cedeme).[3]
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Figure 31 : Radiothérapie des sarcomes des tissus mous : marges recommandées
autour du volume tumoral macroscopique en situation préopératoire.
A. Représentation schématique.
B. Coupes scannographiques axiales avec fusion d’images par
résonance magnétique.
C. Coupes scannographiques sagittales avec fusion d’images par
résonance magnétique. GTV : volume tumoral macroscopique.[46]

a.3. Autres modalités de la radiothérapie externe :

Radiothérapie aprés perfusion de membre isolé permet une chirurgie
conservatrice et diminue le risque de rechute. [3]

L’hyperthermie associée a la radiothérapie externe améliore I’oxygénation des
tissus sarcomateux et la radiothérapie exclusive est réservée aux patients inopérables
ou refusant tout autre traitement.[47]

b. Curiethérapie interstitielle :[3][46]

La curiethérapie peropératoire est généralement faite a bas débit de dose, par
iridium 192. Elle peut étre utilisée seule avec des résultats intéressants en termes de
contrdle local (67 a 90 %).Elle nécessite une bonne coordination entre chirurgien et
curiethérapeute. Elle ne peut étre proposée dans tous les cas selon la taille ou la

localisation. Les résultats sont particulierement intéressants chez des patients ayant
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une récidive locale ou en cas d’envahissement vasculonerveux, le controle local étant
supérieur a 60 % et permettant d’éviter ’'amputation.

Les volumes d’irradiation utilisés en curiethérapie sont beaucoup plus réduits
que ceux de la radiothérapie externe classique et comprennent, suivant les
recommandations de I’American Brachytherapy Society, 2 cm de marge de part et
d’autre du lit tumoral dans I’axe craniocaudal et 1 a 2 cm en axial. De plus, cette
technique ne permettant pas d’inclure la cicatrice, ni les orifices de drains, offre des
résultats en termes de contrble local aprés curiethérapie exclusive qui n’en sont pas
moins bons, de I'ordre de 94 % pour les tumeurs de haut grade lorsque la chirurgie

était réalisée avec des marges saines.

Figure 32 : Curiethérapie interstitielle[34]
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c. Association curiethérapie-radiothérapie externe :[47]

L’association curiethérapie-radiothérapie externe semble particulierement
intéressante chez les patients ayant des marges histologiques positives. Les
avantages de la curiethérapie sont multiples : le lit tumoral recoit une dose élevée
alors que les tissus sains sont bien épargnés. La mise en place des tubes plastiques
vecteurs en cours d’intervention permet de tres bien localiser le lit tumoral. Ce dernier
serait mieux oxygéné en phase postopératoire immédiate et I’on connait la possible
importance de I’oxygénation comme facteur pronostique. Ce chapitre sera également
développé dans I'article portant sur la curiethérapie de ce numéro.

2.3. Indication thérapeutigue de la radiothérapie :[471[49]

L’association radio-chirurgicale avec exérese large et radiothérapie externe
reste le traitement de référence pour les sarcomes des tissus mous des extrémités,
néanmoins un sous—-groupe de patients ayant un faible risque de récidive locale peut
ne pas en bénéficier qui sont :

- Les patients ayant des Iésions moins de 5 cm a condition que la chirurgie ait
planifiée et que les marges soient suffisantes (plus de 1 cm) aussi ceux qui
ont un sarcome superficiel ou strictement intra-compartimentale n’ayant pas
une biopsie préalable et en fin les sarcomes de bas grade, en cas d’exérese

large.

3. Chimiothérapie :[21][3][51][52][48][20][21][53]

3.1. But:

Son efficacité sur les sarcomes des parties molles n’est pas été encore
démontrée, mais certaines tumeurs ont des sensibilités importante, elle est habituelle
dans les sarcomes des parties molles de haut grade de malignité en complément de

la chirurgie.[52]
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3.2. Différentes modalités de la chimiothérapie :

a. Chimiothérapie néo-adjuvante : [52]

La chimiothérapie néoadjuvante a pour objectif de cumuler les avantages
théoriques du traitement adjuvant et une réduction tumorale destinée a faciliter la
chirurgie. Ce dernier point revét une importance particuliere dans ces tumeurs ou le
controle local est une condition essentielle de la survie.

Dans une série rétrospective, la survie sans récidive semble améliorée par la
chimiothérapie premiére par rapport a la chirurgie seule, mais cela semble principale-
ment concerner les tumeurs de plus de 10 cm.

a.1. Chimiothérapie néo-adjuvante systémique :[3][52]

Les objectifs de la chimiothérapie néoadjuvante, premiéere ou d’induction, visent
a diminuer le volume tumoral initial afin de faciliter le temps opératoire, agir
précocement sur les métastases infracliniques, mais surtout tester la chimiosensibilité
tumorale in vivo afin de mieux sélectionner des patients pouvant bénéficier d’une
éventuelle chimiothérapie adjuvante.

Les patients présentant un sarcome des tissus mous localement évolué et/ou
de haut grade de malignité sont des candidats potentiels a une chimiothérapie
premiere.

Une seule étude randomisée a posé l'intérét d’une chimiothérapie premiere.
Coordonnée par I’Organisation européenne de recherche sur le traitement des cancers
(EORTC) et ouverte en 1985, cette étude, portant sur 150 patients, comparait trois
cycles de chimiothérapie (AI-50) suivis de la chirurgie, a la chirurgie seule sur des
sarcomes localement avancés, considérés cependant comme techniquement

opérables.
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Malgré un taux de réponse objective de 28 % dans le bras chimiothérapie, le
nombre d’amputations, la survie sans récidive et la survie globale sont identiques
dans les deux bras thérapeutiques. Ces résultats décevants doivent étre interprétés
prudemment compte tenu de la nature de la chimiothérapie (anthracycline
administrée a des doses considérées aujourd’hui comme insuffisantes), du nombre
de cycles de celle-ci et des caractéristiques cliniques hétérogenes de la population
étudiée (tumeur [T]>8cm, T<8cmde grade 2 et 3, rechute locale, chirurgie initiale
incomplete, T toutes opérables d’emblée).

a.2. Perfusion du membre avec TNF :[3]

Elle consiste a produire une circulation extracorporelle, une hyperthermie et
I'application régionale de TNF 1mg associé au Melphalan. L'exérése chirurgicale du
religuat tumoral est effectuée dans les deux mois suivants la perfusion du membre
qui est le temps moyen nécessaire a la meilleure réduction du volume tumoral.
L'évaluation de la réponse tumorale se fait par I'IRM et I’écho-doppler. La rétraction
ou la nécrose de la tumeur apres perfusion du membre permet secondairement
d'améliorer la qualité des marges ou d'avoir des marges correspondant a la nécrose
et non de la tumeur et donc de diminuer le risque de récidiver. Cette technique peut
étre utilisée seule ou dans le cadre d’un traitement pluridisciplinaire pour éviter une
amputation chez les patients atteints des sarcomes des membres localement avancés,
métastatiques ou non métastatiques. Cette technique sera toujours discuter en

concertation pluridisciplinaire.
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b. Chimiothérapie adjuvante :[21][52][3]

Tous les référentiels disponibles, notamment américains (www.nccn.org),
canadiens (www.cancercare.on.ca ; www.bccancer.bc.ca), européens [14] et bien sir
francais (www.sor-cancer.fr) laissent la décision d’une possible chimiothérapie
adjuvante a I’expertise de concertations pluridisciplinaires. Les criteres de choix pour
une indication de chimiothérapie adjuvante les plus habituellement cités sont I’age,
les patients les plus jeunes étant plus aptes a surmonter les effets secondaires du
traitement, les sarcomes agressifs, stade 3 de I'UICC (définis essentiellement par
grade 3) et les types histologiques réputés chimiosensibles, comme les
synovialosarcomes. Il faut souligner qu’aucun de ces critéres ne fait consensus.

Les chimiothérapies de référence continuent aujourd’hui a faire appel a la
doxorubicine et a I'ifosfamide. Les taux de réponse obtenus avec la doxorubicine a la
dose de 75 mg/m2 en « monothérapie » varient de 8 a 30 % selon les études ; ils
semblent moins élevés dans les études les plus récentes, néanmoins la plupart des
centres rapportent en pratique courante un taux de réponse de l'ordre de 20 %.
L’ifosfamide donne quant a lui des taux de réponse de 6 a 15 % avec des doses variant
selon les études de 5 a 14 g/m2 ; comme cela a également été décrit avec la
doxorubicine au-dela de 60 mg/m2, un effet dose semble probable pour I'ifosfamide,
les taux de réponse semblant supérieurs pour des doses supérieures a 9-10 g/m?2.
Les fortes doses d’ifosfamide sont cependant grevées d’une toxicité sévere,
notamment hématologique, mais aussi digestive et parfois rénale, voire neurologique.
Si I’association de ces deux agents donne des taux de réponse de I’ordre de 50 % dans
de nombreux essais et constitue donc dans de nombreux pays un traitement de

référence.
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Les schémas thérapeutiques adjuvantes, les plus utilisées et recommandés :
- doxorubicine seule

- doxorubicine+isofosfamide

- doxorubicine+isofosfamide+vincristine

- isofosfamide+deticene

c. Chimiothérapie palliative :[51][52]

Elle s’adresse aux patients métastatiques pour lesquels un programme a visée
curatif ne peut étre proposé.

En effet, la poly -chimiothérapie donne régulierement des taux de réponse
supérieures mais celui-ci ne se traduit pas en terme de survie globale.

La doxorubicine est le premier choix a la dose de 75mg/m2 toutes les 3
semaines suivi d’isofosfamide a la dose de 5 a 6g/m2 toutes les 3 semaines, mais
d’autres modalités peuvent étre utilisées :*methotrexate+deticene*

Les cytotoxiques utilisables au-dela de ligne de chimiothérapie sont : docetaxel,
gencitabine (sensibilité de léiomyosarcome), sel de platine, vinorelbine, etoposide,
trabescidine.

Les taux les plus élevés sont obtenus dans les histiofibromes malins et les
synovialosarcomes de l'adulte et dans les rabdomyosarcomes de |’enfant, les plus

faibles dans les angiosarcomes el léiomyosarcomes (intérét de dacarbazine)
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Tableau 24 : Indications respectives de la poly- et de la monochimiothérapie[52]

Monothérapie (doxorubicine) Polychimiothérapie (doxorubicine-
ifosfamide)

Métastases inopérables Métastases potentiellement résécables

(80 %) (20 %)

Patients agés Patients jeunes

Métastases polyviscérales Métastases pulmonaires

Sarcomes de bas grade Sarcomes de haut grade

4. Thérapies ciblées :

L’avénement de la thérapie ciblée, représentée par I'imatinib, qui inhibe la
tyrosine kinase associée au gene c-kit muté dans ces tumeurs, en a radicalement
transformé le pronostic : la survie médiane est passée de quelques mois a environ

cing ans.
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5. Indications thérapeutigues :[52]

Elles sont multiples, discutées en réunion de concertation multidisciplinaire
(oncologue, chirurgien, anatomo-pathologiste, radiothérapeute, psychologues).

Les facteurs les plus déterminants dans la prise en charge :

> Age, le siége,

> Le volume tumoral, type histologique et le grade

> Dissémination métastatique

> Classification TNM +++ La classification TNM préconisée par I'OMS a un

intérét thérapeutique

a. Sarcomes des parties molles opérables d'emblée :

Chirurgie +/- curiethérapie si tumeur profonde :
> Si exérése complete large (RO), il faut discuter un traitement adjuvant en
fonction de la profondeur de la tumeur et son grade :

e Pour les tumeurs superficielles grade 1 ou 2, la RTE post opératoire est
indiquée sauf si marge chirurgicale supérieure a 2cm, si grade 3 : la RTE
postopératoire est nécessaire sauf si chirurgie compartimentale et une
chimiothérapie adjuvante doit étre discutée.

o Pour les tumeurs profondes grade 1 : la RTE postopératoire est envisagée
sauf si compartimentectomie, une chimiothérapie est proposée en plus
si grade 3.

> Si exérese marginale (R1), il faut discuter la reprise chirurgicale +/-
Curiethérapie peropératoire.

b. Sarcomes des parties molles inopérables d'emblée non métastatiques :

Il faut discuter en premier la perfusion de membre, si non réalisable, le

traitement est en fonction du grade :
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- Tumeur grade 1 : la radiothérapie préopératoire est préconisée.

- Tumeur grade 2 ou 3 : la chimiothérapie +/- la radiothérapie préopératoire.

En cas de bonne réponse objective (tumeur devient extirpable) : le traitement
conservateur est indiqué, si elle reste inextirpable c'est I'indication du traitement non
conservateur.

c. Sarcomes des parties molles métastatique d'emblée :

La chimiothérapie palliative est toujours indiquée, si le patient répond on a
recours a la chirurgie associée a la RTE de la tumeur primitive, +/- chirurgie des
métastases, s'il ne répond pas : une chimiothérapie +/- radiothérapie est

recommandée
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Figure 33 : Prise en charge optimale des sarcomes des tissus mous.[19]
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IX. Suivi thérapeutigue :[8]

1. Objectif :

L’objectif du suivi a court, moyen et a long terme des patients traités pour une
lésion néoplasique est la détection d’une récidive locale et générale de maniere
suffisamment précoce pour permettre un traitement adapté du moment que les
rechutes surviennent a 75 a 80% dans les 3 premieres années suivant le diagnostic.

La récidive locale dans la pathologie sarcomateuse est une éventualité connue,
avec des taux de récidives importants dans les années 90.

La surveillance post thérapeutique des sarcomes ne fait pas I’objet de consensus
international. La surveillance vise aussi a mettre en évidence les problémes de

réadaptation, les effets secondaires des traitements et a les prendre en charge.

2. Diagnostic de récidive, rechute et de métastases :

a. Moyens :
a.1.Clinique :

Evolution locale et générale du processus tumoral.

a.2. Examens radiologiques :

> Echographie des parties molles :

C’est I’examen de premiere intention s’il existe une anomalie clinique, la
présence d’un syndrome de masse vascularisée a I’échographie est trés suspecte de
récidive.

L’échographie est de valeur faible en raison de la cicatrice et d’épaississement

en rapport avec la radiothérapie.
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> Imagerie par résonnance magnétique :

C’est I'examen de référence, il est primordial de réaliser un bilan de référence
3 mois apres la fin du traitement.

La présence d’un syndrome de masse hypersignal en pondération T2 doit faire
suspecter une récidive mais n’est pas spécifique du diagnostic.

L’injection du produit de contraste est systématique, si besoins, des séquences
dynamiques seront employées, la prise de contraste rapide et précoce est en faveur
de la récidive mais son absence n’élimine pas le diagnostic : a compléter par une
biopsie percutanée si nécessaire.

Les aspects post-thérapeutiques habituels sont les suivants :

- Les cicatrices sont retrouvées sous forme d’un hyposignal en pondération T1

et T2, parfois nodulaires. Les défects musculaires ou osseux sont a rapporter
a la chirurgie réalisée.

- Les collections postopératoires sont d’aspect trés variable notamment en
fonction de la part de liqguide hématique gu’elles contiennent ; 'aspect est
souvent hétérogene en T1 et T2. Elles peuvent persister longtemps et il peut
exister une prise de contraste périphérique mais qui ne doit pas étre
nodulaire.

- Les lésions post-radiques sont retrouvées sous I’aspect d’infiltrations sous-
cutanées et musculaires hypersignal en pondération T2 non nodulaire
correspondant a de I’'cedeme. Elles peuvent persister plus de dix ans.

> TDM thoraco-abdomino-pelvienne :

La surveillance par TDM Thoraco-abdomino-pelvienne n’est pas systématique,

elle est indiquée en cas de métastases pulmonaires.
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» Tomographie par émission de positrons (TEP), au 18 fluro-desoxy-flurorure

(18 FDQ) :

Le diagnostic de récidive locale par imagerie anatomique est parfois rendu

difficile en raison des modifications tissulaires induites par les différents traitements
La tep au 18 FDG permet le diagnostic différentiel entre récidive locale et tissu
cicatriciel fibrotique.

> Radiographie thoracique :

Utilisée en premiere intention a la recherche de localisations secondaires
pulmonaires des sarcomes des tissus mous.

> TDM thoracique :

Sensibilité supérieure a la radiographie standard.

a. 3. Bilan biologique :

Essentiellement pour rechercher des effets secondaires de la chimiothérapie qui
peuvent engager le pronostic vital.
Ce bilan comportera une numération de formule sanguine a la recherche d’une

pancytopénie ou bicytopénie, une fonction rénale pour détecter une néphrotoxicité.

3. Rythme de surveillance :

Pour les sarcomes réséqués de grade 2 ou 3, on propose une surveillance
chaque 3 a 4 mois pour les 3 premieres années, puis 2 fois par an jusqu’a la cinquieme
année, et puis une fois par an.

Pour les sarcomes réséqués de bas grade, on propose une surveillance chaque
4 a 6 mois pour les 3 premieres années, et puis une fois par an.

Le bilan paraclinique, comporte une tomodensitométrie thoracique, et une

imagerie par résonnance magnétique locale.
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Tableau 25 : Rythme de surveillance En cas de tumeur de grade 1[11]

Radiologie ou

Surveillance Examen .
GRADE 1 clinique scanner IRM locale (option)
9 thoracique
ere eme
1 ot ,2 6 mois 6 mois 6 mois
année
eme X eme
3 a’5 6 mois 6 mois 6 mois
année
Seme é
108me 12 mois 12 mois 12 mois
année

Tableau 26 : Rythme de surveillance En cas de tumeur de grade 2 ou 3 [11]

Surveillance

GRADE 2 ou El"‘:l'gj;‘ TDM thorax * | IRM locale (option)
3
ere eme
1 ane:éze 4 mois 4 mois 4 mois
eme 2 eme
3 anré:ése 6 mois 6 mois 6 mois
eme 2 me
2 ana:";ge 12 mois 12 mois 12 mois
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CONCLUSION
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La décision thérapeutique devant un STM nécessite impérativement une
concertation multidisciplinaire. Le caractere multidisciplinaire s’étend au-dela du
champ strictement cancérologique, elle doit notamment inclure le pathologiste, le
radiologue, le chirurgien plasticien qui peut apporter des solutions reconstructrices
permettant d’élargir les possibilités de résection et de réduire les séquelles
fonctionnelles, le médecin anesthésiste-réanimateur car ces résections constituent
parfois des entreprises agressives nécessitant des préparatifs particuliers.

La prise en charge initiale est d’importance primordiale pour la réussite du
traitement et se résument en 3 points :

e La nécessité d’une imagerie initiale adaptée avant tout traitement c’est-a-

dire une TDM en cas de localisation profonde thoraco-abdominale ou une
IRM en cas de localisation pariétale thoraco-abdominale, sur les membres,
la téte ou le cou

e La nécessité d’'une biopsie percutanée coaxiale de large calibre sous

controle radiologique avant tout traitement, I’exéreése chirurgicale en bloc
et sans effraction tumorale étant chez I’adulte une alternative a la biopsie
percutanée en cas de lésion superficielle de moins de 5 cm

e La nécessité de référer tout patient présentant une masse inexpliquée des

tissus mous de plus de 5 cm si elle est superficielle ou quelle que soit sa
taille si elle est profonde a un centre capable d’assurer une approche
multidisciplinaire

La chirurgie reste le point fondamental du traitement des sarcomes des tissus
mous : chirurgie planifiée d’exérése large, maintenant bien codifiée, prenant en
compte les possibilités de conservation d’organe, de fonction ou de reconstruction

selon les circonstances.
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L’irradiation, a coté de la chirurgie, est I’autre arme majeure [10]. Ses indications

sont fonction du site de la tumeur, de son grade, de la qualité de la chirurgie

Le suivi post-thérapeutique est clinico-radiologique. Il obéit a un rythme de

surveillance permettant la détection précoce des récidives. L’IRM est obligatoire et son
interprétation doit prendre en considération les données de I’extension initiale et le
traitement entrepris.

Au terme de notre étude qui a porté sur 21 cas de sarcomes des parties molles

colligés au sein du service, nous avons pu pointer les caractéristiques suivantes :

e Les localisations au niveau du membre inférieur sont les plus fréquentes.

e Le syndrome tumoral est le motif de consultation le plus fréquent.

e L'IRM est I'examen a réaliser pour faire le bilan local et permettre de préciser
I'extension tumorale, de guider les biopsies et dans quelques cas d'orienter
vers la nature histologique de la lésion.

e Les types les plus fréquents au cours de notre étude sont : le liposarcome,
le et le Synovialosarcome.

e L’exérese large est le traitement le plus utilisé.

e Le complément thérapeutique par radiothérapie concerne les patients ayant
des limites d'exérése envahies et/ou a haut risque de récidive.

e L’évolution retrouve 19% de récidives locales et 43% de métastases,

essentiellement pulmonaires.
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RESUME

Introduction : Les sarcomes des tissus mous sont des tumeurs rares,
caractérisées par une grande hétérogénéité anatomique, histologique et pronostique
Jdls sont définis comme étant des proliférations malignes qui se développent aux
dépens du tissu conjonctif.

Le but de ce travail est de mettre la lumiere sur le profil épidémiologique et les
aspects diagnostiques, thérapeutiques et évolutifs des sarcomes des tissus mous dans
notre structure sanitaire.

Matériels et méthodes : Il s’agit d’une étude descriptive rétrospective portant
sur 21 cas réalisée au service d’anatomie pathologique de I’hopital militaire Moulay
Ismail de Meknes.

S’étalant sur une période de 7 ans allant de JANVIER 2014 a DECEMBRE 2020.

Les données ont été collectées a partir des dossiers médicaux des patients.

On a inclus tous les patients présentant un sarcome des tissus mous confirmé
histologiquement.

Résultats : Le plus jeune des malades avait 29 ans, et le plus agé avait 79 ans.
Le LIPOSARCOME est le type histologique le plus fréquent dans notre série. L’IRM ou
la TDM a été réalisée chez tous les patients.

4 patients présentant une récidive locale et 7 patients étaient toujours en
rémission complete.

Discussion : Les sarcomes des tissus mous sont rares, ils représentent 1% des
tumeurs malignes de I'adulte. Dans notre étude I’age moyen était de 48 ans avec une
légere prédominance féminine, 62% des sarcomes des tissus mous siegent au niveau
du membre inferieur ils se manifestant par un syndrome tumoral fait d’une triade :

Une tuméfaction, une douleur et une impotence fonctionnelle. Le diagnostic de
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certitude est basé sur ’'anatomopathologie complété par I’étude immuno-histochimie
en cas de difficulté diagnostique. L’association radio-chirurgie avec exérese large et
radiothérapie externe reste le traitement de référence. Les sarcomes des tissus mous
ont un potentiel évolutif a la fois local et métastatique surtout pleuro-pulmonaire.
Conclusion : Malgré la rareté et le risque élevé de récidive et de rechute locale
,la prise en charge thérapeutique des Sarcomes des tissus mous a été améliorée par
des avancées scientifiques et technologiques qui a codifiée leur prise en charge
complexe qui doit se faire dans des centres spécialisés par une équipe
pluridisciplinaire. Ainsi la prise en charge de ce type de tumeur repose essentiellement
sur un examen clinique minutieux et d'un bilan radiologique adapté, orientant une
biopsie, diagnostique conditionnant le choix de la technique chirurgical qui doit étre

carcinologique, associée a une a une thérapie adjuvante si besoin.
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ABSTRACT

Introduction : Soft tissue sarcomas are rare tumors characterized by great
anatomical, histological and prognostic heterogeneity. They are defined as malignant
proliferations that develop at the expense of connective tissue. The aim of this work
is to shed light on the epidemiological profile and the diagnostic, therapeutic and
evolutionary aspects of soft tissue sarcomas in our health structure.

Material and methods: This is a retrospective descriptive study of 21 cases
carried out in the pathological anatomy department of the Moulay Ismail military
hospital in Meknes.

Spanning a 7-year period from JANUARY 2014 to DECEMBER 2020.

The data was collected from the medical records of the patients.

All patients with histologically confirmed soft tissue sarcoma were included.

Results: The youngest of the patients was 29 years old, and the oldest was 79
years old. LIPOSARCOMA is the most common histologic type in our series. MRl or CT
was performed in all patients.

4 patients with local recurrence and 7 patients were still in complete remission.

Discussion : Soft tissue sarcomas are rare, accounting for 1% of malignant
tumors in adults. In our study the average age was 48 years with a slight
predominance of women, 62% of soft tissue sarcomas are located in the lower limb,
manifesting as a tumor syndrome made up of a triad:

Swelling, pain and functional impairment. The definitive diagnosis is based on
the pathology supplemented by the immunohistochemistry study in the event of
diagnostic difficulty. The combination of radiosurgery with wide excision and external
radiotherapy remains the standard treatment. Soft tissue sarcomas have both local

and metastatic development potential, especially pleuropulmonary.
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Conclusion: Despite the rarity and the high risk of recurrence and local relapse,
the therapeutic management of soft tissue sarcomas has been improved by scientific
and technological advances which have codified their complex management, which
must be carried out in specialized centers by a multidisciplinary team. Thus, the
management of this type of tumor is essentially based on a careful clinical
examination and an appropriate radiological assessment, directing a biopsy,
diagnostic conditioning the choice of surgical technique which must be carcinological,

associated with adjunct therapy if need.
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Fiche d’exploitation : Sarcome des tissus mous

|. IDENTITE :
- Nom, Prénom :
- Age:
- Sexe:

II. ANTECEDANTS

A-Personnels :

1. Médicaux :

- Diabéte -HTA

Néoplasie :

Traumatisme au niveau du site de la tumeur

2. Chirurgicaux :

3. Toxique :

- Tabagisme

- Radiothérapie
- Chimiothérapie
- Autres
B-Familiaux :

Cas similaire dans la famille

- Autres :

I1l. ETUDE CLINIQUE :

A-Signes fonctionnels :

- La douleur:
Début :  brutal rapidement progressif
Evolution : aigue (< 3 semaines) chronique (>3semaines)
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Localisation : membre sup tronc membre inf
Caractere : mécanique inflammatoire mixte
- _Tuméfaction :
Début : brutal rapidement progressif  progressif
Evolution : aigue chronique
Localisation :member sup tronc membre inf
Taille :<5cm > 5cm
Signes inflammatoires : rougeur chaleur
- Impotence fonctionnelle :
Début : brutal progressif rapidement
progressif
Caractere : total partiel
Localisation :member sup member inf
- Signes généraux :
Anorexie : oui non
Asthénie : oui non
Amaigrissement : oui non
- Fievre : oui non

B-EXAMEN CLINIQUE

- rInspection

o Siege:
membre supérieure : épaule
membre inférieure : cuisse

téte et cou

tronc

bras avant-bras main

genou jambe pied
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hanche

signes inflammatoires :
Palpation

Taille

Sensibilité : douloureuse
Contours : bien limités
Consistance : molle
Mobilité : mobile

Adénopathie(s) satellite(s)

Oui

Non

Mobilité du membre atteint

Mobilité active : normale
Mobilité passive : normale

Sensibilité : conservée

IV. EXAMEN PARACLINIQUE

A-RADIOLOGIE :

1-Radiographie standard

Lésion des parties molles :
Opacité

Clarté

Présence de calcifications

Réaction du périoste :

Modifications de I’os adjacent :

Lyse

oui non
mal limités
dure pierreuse
Fixe
réduite absente
réduite absente
oui non
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- Condensation réactionnelle

- Taille de la lésion : <5cm >5cm

2- Echographie des parties molles :

- Résultat :

3-Echo-doppler :

- Résultat :

4- TDM.

- Taille de la lésion : <5cm >5cm
- Nature de la lésion :

Graisseuse  Tissulaire  Kystique

- Injection de produit de contraste :

- Rehaussement :
- resultats
5- IRM :

- Résultats :

B- Bilan biologique :

Bilan inflammatoire :

- CRP VS CPK
- Autre

C-Etude anatomo-pathologique :

1-Matériel d’étude :

oui

oui

LDH

- Biopsie a I'aiguille : oui  non, scannoguidée :

- Biopsie chirurgicale : oui, non
- Biopsie exérese

- Cytoponction

oui

non

non

non
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2-Resultats

Type histologique :

- Sous type :

- Grade:

- Etude immunohistochimique : oui
- Etude génétique : oui
- resultats

V. V-BILAN D’EXTENSION :

A.clinique:

B.paraclinique :

- Radio thorax

Tdm thorax

Tdm cerebral

Echo abdominale

Autres :

VI. Traitement :

1-Chirurgie : oui
-  Type: - Exérese chirurgicale - Excision marginale
- Excision large - Excision radicale

- Exérese intra Iésionnelle
- Amputation : oui
- Etude anatomopathologique de la piece opératoire :
-Macroscopie :
-Microscopie :

-Siege

non

non

non

non
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-Envahissement : Vasculaire Nerveux Musculaire

Marges résection

2-Radiothérapie : oui non

-  Type -Radiothérapie externe -Curiethérapie

- visée thérapeutique : -Néoadjuvante -Adjuvante —Palliative
- date début : date fin :

- Nombre de cures :
- Complications

3-Chimiothérapie : oui non

- Visée thérapeutique : Néoadjuvante adjuvante paliative
- Protocole :

- Date de début : date de fin :

- Nombre de cures :

- Tolérance :

VIl. SUIVI POST-THERAPEUTIQUE

1-Surveillance Clinique Post-thérapeutique :

- Resultats:

2-Surveillance Radiologique Post-thérapeutique :

- Resultats:
3-Récidive :

- Oui Non

- Locale

- Régionale

- Métastase a distance

- Siege :
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