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Ac

Ag
AJCC
AML
ATCD
AS

CB
CC

CFG

Liste des abréviations

: anticorps
. antigénes
: American Joint Committee on Cancer
: Anticorps anti-muscles lisses
: antécédent
: Angiosarcome
: Cavité buccale
: Cuir chevelu

: Champs au fort grossissement

CGH-array: comparative genomic hybridization

CHR
CHS
CHT
CHT néo
CHT adj
CNS

CS
DFSDF
EV

EPP
EMA
FBS

FDR

FISH

: Chirurgie
: Chondrosarcome
: Chimiothérapie
: Chimiothérapie néoadjuvante
: Chimiothérapie adjuvante
: Cavités nasosinusiennes
. carcinosarcome
: Dermatofibrosarcome de darrier ferrand
:emboles vasculaires
: Espace parapharyngé
: Antigene membranaire épithélial
: fibrosarcome
: Facteur de risque

: Hybridation In Situ Fluorescente
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FNCLCC : Fédération nationale des centres de lutte contre le cancer
GS : Glande salivaire

GIST : tumeur stromale gastrointestinale
HES : Hémalun Erythrosine Safran

HFM . histiocytome fibreux malin

HPC : hémangiopéricytome

ID :indéterminé.

IHC : Immunohistochimie

IRM : imagerie par résonance magnétique.
Mand : Mandibule

Max : Maxillaire

MEC : Matrice extracellulaire

MFS : Myxofibrosarcome

MFSBG : myxofibrosarcome de bas grade

MO : Microscope optique

MPNST : tumeurs malignes des gaines des nerfs périphériques
NA : non applicable

NF :neurofibromatose

NG : non gradé

NO : Non opérés

NP : non précisés

NPH : Nasopharynx

NS : non spécifié

LMS : Léiomyosarcome

LPS . liposarcome
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LS . Limites saines

LT : Limites tumorales

MGG : MAY-GRUNWALD-GIEMSA.

OE : Os ethmoide

OPH : Oropharynx

0SS : Ostéosarcome

OMS : Organisation mondiale de la Santé
PECome : Tumeur des cellules épithélioides périvasculaires
PET : tomographie par émission de positons
PCR : polymerase chain reaction

PM : Parties molles

RMS : Rhabdomyosarcome

RMSA : Rhabdomyosarcome alvéolaire

RMSE : Rhabdomyosarcome embryonnaire

RT : Radiothérapie

RT adj : Radiothérapie adjuvante

RT-PCR : Reverse Transcriptase — Polymerase Chain Reaction.

SAPM : Sarcome alvéolaire des parties molles

SCG : Sarcome a cellules géantes

SE : Sarcome d’Ewing

SI : Sarcome indifférencié

SK : Sarcome de Kaposi

SNSBG : sarcome nasosinusien de bas grade.

STAT 6 : Signal transducer and activator of transcription .
STM : sarcome des tissus mous

SS : SYNOVIALOSARCOME
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SPSS . Statistical Package for the Social Sciences Surveillance, Epidemiology, and
End Results

SRI : Sarcomes radio-induits

TDM : TomoDensitoMétrie

TFS : Tumeur fibreuse solitaire

™ : tissus mous

TFSM : tumeur fibreuse solitaire maligne ;

UICC :Union for International Cancer Control

VIH : Virus de I'immunodéficience humaine
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Les sarcomes représentent un groupe hétérogeéne de tumeurs malignes ayant
comme point commun une origine mésenchymateuse. Ce sont des tumeurs agressives
souvent localement invasives avec un fort potentiel métastatique.[1]

Les sarcomes de la sphere ORL sont trés rares mais histologiquement variés. lls
représentent 4% a 10% de I’ensemble des sarcomes et moins de 1% des tumeurs
malignes dans cette localisation [2,3,4]. lls sont moins rares dans la population
pédiatrique chez qui ils représentent 1/3 de tous les sarcomes [5]. La majorité des
sarcomes cervico faciaux prennent naissance au niveau des tissus mous (80%) et
seulement 20% des cas sont de localisation osseuse ou cartilagineuse [4,6].

En général, ces sarcomes sont classés selon la cellule d’origine, la topographie au
niveau de la sphere ORL et le grade histologique. [6].

Le diagnostic de certitude est établi par I’examen anatomopathologique qui est
basé sur un examen morphologique complété par une étude immunohistochimique et
moléculaire. Le pathologiste est également impliqué dans la détermination des
différents parametres a i ntérét pronostique ou thérapeutique.

Par ordre décroissant, I’ostéosarcome, le rhabdomyosarcome, I’histiocytofibrome
malin, le fibrosarcome et I’angiosarcome sont les types histologiques les plus
fréquemment rencontrés (plus de 50 %). [7]

Les avancées réalisées en matiere de diagnostic immunohistochimique et
moléculaire ont permis de mieux classer les sarcomes ; cependant, 20% restent non
classés, mettant en évidence les défis qui subsistent [8].

La résection chirurgicale est considérée comme le pilier du traitement. [9,10,11]
La chimiothérapie est également un traitement hautement efficace pour certains
sarcomes [12,13,14,15], ainsi que la radiothérapie qui est un élément important dans
la prise en charge , en particulier en cas de tumeur de haut grade ou avec des marges

positives apres la résection chirurgicale. [11,16,17]
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Alors que les sarcomes en dehors de la téte et le cou entrainent en grande partie

une mortalité par métastases, les patients atteints de sarcomes de la téte et du cou
succombent principalement a une récidive locale. [18,19,20]

Le but de notre travail est de préciser les particularités épidémiologiques,
histopathologiques, et histopronostiques des sarcomes de la téte et du cou dans notre

contexte, tout en comparant nos résultats a ceux de la littérature.
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I. Rappel histologique

1. Tissu musculaire [21,22,23]

1.1. Tissu musculaire strié squelettique : (Figure 1)

Le muscle squelettique est fait de rhabdomyocytes groupées en faisceaux et
assemblés par un tissu conjonctivo-vasculaire. En microscopie optique, les
rhabdomyocytes ont la forme d’un cylindre allongé. lls possedent plusieurs noyaux
allongés dans le sens de la fibre et situés a la périphérie contre la membrane plasmique.
Associées aux rhabdomyocytes, des cellules satellites, possédant un seul noyau et un
cytoplasme tres réduit sont présentes. En cas de lésion musculaire, elles permettent la

réparation des myocytes |ésés.

Figure 1: Aspect du muscle strié squelettique en MO
A: Noyau d’une cellule satellite D : Capillaire sanguin
B: Noyau d’une cellule musculaire striée squelettique E : Tissu conjonctif
C : Myofibrilles en coupe transversale

1.2. Tissu musculaire lisse : (Figure?2).

Le tissu musculaire lisse, formé de |éiomyocytes, est localisé dans la paroi des
visceres et des vaisseaux, la musculature de la peau et les cellules myoépithéliales des
glandes salivaires.

Fusiforme et allongé, le Iéiomyocyte comporte un noyau unique, central, coiffé a
ses deux extrémités par un petit cOne de cytoplasme qui contient les organites alors

que la plus grande partie de la cellule est remplie de myofibrilles.
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Figure 2 : Cellules musculaires lisses en MO
A : léiomyocyte B : capillaire sanguin
C : tissu conjonctif D : noyau d’un léiomyocyte

2. Tissu adipeux [21,22,23]

Le tissu adipeux est principalement constitué d’amas de cellules adipeuses ou
adipocytes enserrées dans un fin réseau de tissu conjonctif lache. Il existe deux variétés
différentes : le tissu adipeux blanc et le tissu adipeux brun .

2.1. Le tissu adipeux blanc : (Figure3)

Histologiquement, les adipocytes de la graisse blanche sont des cellules
sphériques, volumineuses. Leur cytoplasme renferme une volumineuse vacuole
lipidigue unique entourée par une mince couronne cytoplasmique. Le noyau, aplati, est

refoulé en périphérie de la cellule.
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2.2. Le tissu adipeux brun : (Figure 3).

La graisse brune est retrouvée chez le foetus et le nouveau-né. En MO, les
adipocytes bruns ont un noyau central et un cytoplasme rempli de nombreuses petites

vacuoles lipidiques.

Figure 3 :Tissu adipeux brun

Micrographie montrant la graisse blanche (a gauche), composée d’adipocytes au
cytoplasme vacuolaire uniloculaire optiquement vide et au noyau excentré, et la graisse
brune (a droite) avec des adipocytes au noyau arrondi central et au cytoplasme
multivacuolaire (coloration bleu de Toluidine). [24]
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3. Fibroblastes :[25,26,27] (Figure4)

Les fibroblastes sont des cellules fusiformes ou étoilées possédant de longs
prolongements cytoplasmiques. En MO, leur cytoplasme est peu visible et seul leur

noyau, ovoide, allongé, avec un ou deux nucléoles, est bien visible.

Figure 4 : Fibroblastes en MO
seul leur noyau allongé est bien vu (fleche fine) au sein de la MEC, ce qui les

distingue bien des cellules musculaires striées (fleche épaisse). [28]

4. Tissu vasculaire :[29] (Figure 5)

Les trois couches présentes des parois des arteres sont, de l|'extérieur vers
I'intérieur :

> L'adventice : est la couche externe de la paroi artérielle : il est composé de
tissu conjonctif et de fibres élastiques. Dans les arteres de gros calibre,
adventice et media sont séparées par la limitante élastique externe.

> La média : elle est composée de collagéne et d'élastine. Dans les arteres de
petit et moyen calibre, elle contient les fibres musculaires lisses.

> L'intima : formée par l'endothélium vasculaire (monocouche cellulaire)
reposant sur une couche de tissu conjonctif. Elle est séparée de la media par

la limitante élastique interne.
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Les capillaires sont bordés par une simple rangée de cellules endothéliales et une

lame basale.

Les veines ont une structure proche de celle des artéres.

5’ Endothelium
,/"'-'ﬂ Fimy, il W

i 8 %
Intemalelasﬂc AT

lamina 4"

Tunica media

Tunica adventitia

Figure 5 : coupe transversale passant par une artére (coloration bleu de Toluidine) [24]

5. Nerfs périphérigues :[30,31,32,33,34,35] (Figure6)

Le nerf périphérique est constitué d’un ensemble de fibres nerveuses groupées
en fascicules. Chaque fibre nerveuse représente un axone et la gaine de myéline qui
I’entoure. Cette gaine est constituée par les cellules de schwann.

La coupe transversale d’un nerf périphérique montre un ensemble de groupes
fasciculaires séparés et entourés de gaines conjonctives qui les protegent. Ces

enveloppes sont : I’épinevre, le périnevre et I’endonevre.
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Figure 6 : A:Coupe histologique transversale d’un nerf périphérique montrant
I’épinévre qui entoure le tronc nerveux, et les groupes fasciculaires ; B : coupe
histologique montrant une expression immunohistochimique de la PS100 par les

cellules de Schwann. [36]

6. Tissu osseux :[37,38,39] (Figure?7)

Le tissu osseux est un tissu conjonctif spécialisé, composé de cellules et de
matrice extracellulaire solide calcifiée. Les cellules osseuses sont de 4 types:

= Cellules ostéoformatrices : les cellules bordantes, les ostéoblastes, les
ostéocytes.

= Cellules ostéo-résorbantes : les ostéoclastes.
Les ostéoblastes, les ostéoclastes et les cellules bordantes de I'os se trouvent a la
surface des plages des tissus osseux, alors que les ostéocytes sont situés a l'intérieur

de la matrice osseuse. (figure 7) .
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Figure 7 : Coupes histologiques montrant un tissu osseux contenant des ostéocytes

(—), des ostéoblastes ( [fi] ) et des ostéoclastes[€] ). Coloration a I'HES. [36]

7. Tissu cartilagineux : [25, 26, 27] (figure8)

Il est constitué de cellules (chondrocytes) et de MEC entourées de périchondre. Les
chondrocytes sont de forme arrondie ou ovalaire, au noyau central, volumineux et
sphérique avec un ou deux nucléoles. Le cytoplasme est basophile. Selon la composition
de la matrice extracellulaire, on distingue trois types de cartilage : le cartilage hyalin, le

cartilage fibreux et le cartilage élastique.

Figure 8 : coupe histologique d’un cartilage hyalin montrant des chondrocytes
contenus dans des lacunes (coloration HES)
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MATERIELS ET METHODES
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I. Type d’étude et population cible :

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive analytique portant sur les sarcomes

osseux et des parties molles de la téte et du cou, diagnostiqués au service d’anatomie

pathologique du CHU Hassan Il Fes.

Il. Période d’étude :
L’étude s’est étalée sur une période de 13 ans (2007- 2019).

lll. Criteres d’inclusion :

> Cas diagnostiqués au service d’anatomie pathologique du CHU Hassan Il de Fes.

> Cas prouvés histologiqguement, par une étude histologique et
immunohistochimique.
> Localisation au niveau de la téte et du cou.

> Dossier médical exploitable.

IV. Criteres d’exclusion :

> Absence de preuve histologique.

> Dossier médical non exploitable.

» Carcinosarcomes.

V. Recueil des données :

Nous avons collecté les données a partir des comptes rendus

anatomopathologiques, des dossiers cliniques informatisés (systeme Hosix), et des
fiches pré-remplies par les médecins du CHU Hassan Il de Fes, du secteur privé et des
autres structures sanitaires publiques, et adressées avec le prélevement. Une fiche
d’exploitation a été remplie pour chaque patient (Annexe 1 ), présentant les données
épidémiologiques et topographiques, le type de prélevement, le service demandeur, les

données anatomopathologiques et les données thérapeutiques et évolutives.

1. Données épidémiologiques et topographigues :
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> Age : il est exprimé en extrémes et en moyenne. Les patients sont par la suite
répartis en adulte (>15 ans) et enfant (<15 ans) puis par décades.

> Sexe : il est exprimé en sexe ratio.

> Facteurs de risque : les facteurs recherchés sont : une prédisposition
génétique, des antécédents d’irradiation, de traumatisme, d’cedeme
chronique, de lésion osseuse, et une notion de déficit immunitaire ou de
profession a risque.

> Localisation : les sarcomes sont divisés en deux groupes : sarcomes
ostéocartilagineux et sarcomes des parties molles. Pour les sarcomes
ostéocartilagineux, ils sont répartis selon I’os ou I’organe atteint. Les sarcomes
des parties molles sont divisés en deux groupes, cutanés et extra cutanés. Ces
derniers sont répartis selon leur localisation exacte. La localisation est par la
suite présentée selon I’age (enfant/adulte).

Ces données sont analysées d’une facon globale puis pour chaque type

histologique.

2. Données anatomopathologiques :

Les données anatomopathologiques ont été recueilles aprés un examen
macroscopique et microscopique.

2.1. Etape macroscopique : (Figures 9,10)

= Fixation

Les prélevements recus sont fixés dans le formol 10%. La durée de fixation dépend
de la taille des prélevements (2-5h pour les biopsies, jusqu’a 48h pour les grandes
pieces). Pour les prélevements osseux, une décalcification est réalisée apres fixation en

utilisant ’acide nitrique.
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Figure 9 : Prélevement fixé dans le formol
= Apres la fixation :
> Les biopsies sont mesurées et mises en cassettes en totalité.

> La prise en charge des pieces d’exérese se déroule selon les étapes suivantes

e Orientation.
e Mesure des pieces dans les 3 dimensions (longueur, largeur, et hauteur).
e Encrage des limites d’exérese.

e Coupe et description de la tumeur et du tissu péritumoral.

e Réalisation des prélevements au niveau de la tumeur, le tissu péritumoral est
des limites d’exérese.

e Inclusion des prélevements dans une ou plusieurs cassettes.
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Figure 10 : A : Mesure des dimensions d’une piece de résection d’un sarcome des

parties molles cervicales ; B : Inclusion des prélevements dans les cassettes.

e Données recueillies a I’étape macroscopique :

> Taille tumorale : elle est mesurée sur piece opératoire, ou, le cas échéant, est
déterminée en se basant sur les données de I'imagerie. Elle est exprimée en
extrémes et en moyenne.

2.2. Techniques d’étude histologique et immunohistochimique

a. Etude histologique

a.1. Déshydratation et paraffinage: (Figure 11)

Cette étape se fait dans un automate appelé Histokinette. L’échantillon tissulaire

est déshydraté progressivement par passages successifs dans des solutions alcooliques
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de plus en plus concentrées jusqu’a ce que toute I’eau des tissus soit soustraite et que

I’échantillon soit totalement imprégné d’alcool absolu.
L’alcool est ensuite remplacé par un solvant organique (toluéene).
Pour finir, les prélevements sont imprégnés par de la paraffine par passage dans

de la paraffine chauffée a son point de fusion.

Figure 11: Histokinette

a.2. Inclusion en paraffine : (Figure 12)

Une fois que I’échantillon est bien imprégné, on le met dans un moule rempli de

paraffine chauffée qui se solidifie au froid, permettant d’avoir un bloc de paraffine.
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Figure 12 : Inclusion en paraffine (blocs de paraffine)
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a.3. Coupe au microtome : (Figure 13)

Les blocs sont coupés a I’'aide d’un microtome avec des épaisseurs allantde 3 a 5

micrometres. Les rubans sont déposés sur des lames.

Figure 13 : Coupe en microtome

a.4. Déparaffinage

a.5. Coloration des coupes : (Figurel4)

La coloration utilisée est I’'HES (Hématéine, Eosine, Safran).
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Figure 14 : Automate de coloration

a.6. Montage des lames: (Figurel5)

La coupe, ainsi colorée, est alors protégée définitivement par une lamelle de verre
collée a I'aide d’un produit synthétique transparent.

Apres le montage, I’examen se fait au microscope optique.

Figure 15 : Lame colorée par I’HES aprés montage
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b. Etude immunohistochimique :

Tous les cas de sarcomes ont été confirmés par une étude immunohistochimique,
technique indispensable pour confirmer le diagnostic et déterminer le type de sarcome.

Les différents anticorps utilisés dans cette série sont les anticorps anti :
= AML, desmine, H-caldesmone : pour confirmer une origine musculaire lisse.
» Desmine, myogénine: pour confirmer une origine musculaire striée.
= PS100: pour confirmer une origine nerveuse et éliminer un mélanome.
= CD31 et CD34: pour confirmer une origine vasculaire.
» (CD34 et STAT6: pour confirmer une tumeur fibreuse solitaire.
= (Cytokératine et EMA: pour rechercher un synovialosarcome ou éliminer un
carcinome.
= Mélan A, HMB45: pour éliminer un mélanome.

= (CD45, CD20, CD3 : pour éliminer un lymphome.
= Chromogranine et synaptophysine: pour éliminer un esthésioneuroblastome.

Cette technique a été réalisée par technique automatisée a I'aide d’un automate

(Ventana Benchmark LT). (Figure 16)
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Figure 16 : Automate d’immunohistochimie

c. Etude moléculaire

L’hybridation in situ fluorescente a été réalisée dans un seul cas a la recherche
d'amplification du gene EWS.

d. Parameétres histologiques analysés

> Répartition des différents types et sous types histologiques : Le diagnostic des
différents sous types de sarcomes a été fait selon la classification de I'OMS
2002 puis 2013 des tumeurs osseuses et des parties molles et selon la
classification de ’'OMS 2005 puis 2017 des tumeurs de la téte et du cou vu
que cette derniére présente, en plus des entités décrites dans celles de I’os et
des tissus mous, des entités spécifiques de la téte et du cou. En 2020, une
nouvelle classification des tumeurs osseuses et des parties molles est parue
mais elle n’est pas présentée vu qu’elle n’est pas été utilisée dans cette série
(Annexes 2 ,3, 4 ). La répartition globale puis en fonction de I'age
(enfant/adulte), du sexe et de la localisation est analysée.

> Score des mitoses : pour les sarcomes des TM qui sont gradés selon la

classification de la FNCLCC.
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> Score de nécrose: pour les sarcomes des TM qui sont gradés selon la
classification de la FNCLCC, uniquement sur des pieces d’exérese chirurgicale.

» Grade histologique :

» Les sarcomes des TM sont gradés selon la classification de la FNCLCC
(exception faite des sarcomes pédiatriques et a petites cellules rondes, des
sarcomes des organes ou des cavités de la sphére ORL, et du sarcome de
Kaposi, qui ne sont pas gradés selon ce systeme de grading). Il est évalué
uniquement sur les pieces d’exérese chirurgicale.

» Les chondrosarcomes sont gradés selon le grading de O’Neal et Ackerman.

> Emboles vasculaires : recherchés sur les pieces d’exérese chirurgicale.

» Qualité des limites de résection : évaluée sur les pieces d’exérese chirurgicale
non fragmentées. En cas de piece recue fragmentée, elle est évaluée en se
basant sur les données de I'imagerie de contrdle lorsqu’elles sont disponibles.

Les facteurs histopronostiques (grade, emboles vasculaires et qualité d’exérese

sont analysés d’une facon globale et pour chaque type histologique.

3. Données thérapeutiques et évolutives :

Les différents moyens thérapeutiques sont précisés et analysés de facon globale
et selon la localisation (os/parties molles) puis pour chaque type histologique.

Pour I’évolution, les différentes modalités évolutives sont précisées.

4. Analyse statistique :

L’archivage des données en vue de traitement a été réalisé dans un tableau Excel.
L’analyse statistique a été réalisée au moyen du logiciel Epi-info, dans le but d’une

analyse descriptive générale des variables de la population étudiée.
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RESULTATS
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1. Effectif

50 cas de sarcomes de la téte et du cou ont été recensés au cours de la période
d’étude.
La répartition des cas selon I’'année de diagnostic est représentée par le graphique

suivant. (Graphique 1)

2007 2008 2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019

™ Effectif
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w

N
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o

Graphique 1 : Nombre annuel de cas diagnostiqués.

2.Age
L’age des patients varie entre 1 jour et 88 ans avec une moyenne de 37,66 ans.

Le maximum des cas se voit chez I’enfant et I’adulte jeune (Graphique 2).
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Graphique 2 : Répartition des cas par tranches d’age.
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3. Sexe

Nous avons noté une légere prédominance masculine avec un sex-ratio de 1,27.

En fait, notre série comprend 28 hommes et 22 femmes. (Graphique 3)

B Fremme

¥ Homme

Graphique 3 : Répartition des cas selon le sexe

4. Facteurs de risque

Les antécédents des patients sont connus dans 33 cas dont 4 présentent des
facteurs prédisposant aux sarcomes : 2 cas sont porteurs de neurofibromatose de type
1, un cas ayant un antécédent d’irradiation 20 ans auparavant pour carcinome
nasopharyngé, et un patient ayant comme antécédent d’hospitalisation en réanimation
avec intubation prolongée a la suite d’un accident de la voie publique, et présentant une

tumeur laryngée.
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5. Service demandeur

Dermatologie
Neurochirurgie
Chirurgie pédiatrique
Externe

Ophtalmologie

Services demandeurs

Pédiatrie

Oto-rhino-laryngologie

B 2% (01)
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Graphique 4 : Répartition des cas selon le service demandeur.

6. Type de prélévement

Le type de prélevement est inconnu dans un cas (bloc recu d’un laboratoire privé

pour relecture). La répartition des types de prélevements pour les 49 cas restants est

présentée dans le graphique 5.

5; 10,2%

17; 34,7%

27;55,1%

W Biopsie
B Exérése

M Biopsie-exérése

Graphique 5: Répartition des cas en fonction du type de prélévement.
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7. Localisation

Dans notre étude, 40 cas sont localisés au niveau des parties molles soit 80% des
cas, et 10 (soit 18 %) sont de localisation ostéocartilagineuse. (Graphique 6). 32.5% des
sarcomes des parties molles sont de localisation cutanée. Les localisations
extracutanées représentent 67.5%. Les détails des localisations des sarcomes
ostéocartilagineux et des sarcomes des parties molles sont présentés dans les

graphiques 7 et 8 et dans le tableau 1.

® Sarcomes des parties molles

® Sarcomes ostéocartilagineux

40; 80%

Graphique 6 : Répartition des cas selon la localisation

CNS ( 8; 20% )

Cutanée(13; 32,5%)

Orbite( 5; 12,5% )

GS (1;2,5%)
Larynx (1; 2,5 %))
Thyroide (2 ;5% )
Face (2 ; 5%) cC(2;:5%)

Cavum ( 3; 7,5%)

Cou (3;7,5%)

Graphique 7 : Répartition des sarcomes des parties molles selon la localisation.
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Tableau 1 : Répartition des sarcomes cutanés selon la localisation.

Localisation cutanée n (%)
Cuir chevelu 5 (38,4)
Oreille 1(7,7)
Face 7 (53.9)
Total 13 (100)
Larynx
(1;10%)

Os ethmoide
(1;10%)

Mandibule
(5; 50%)

Os maxillaire
supérieur
(3; 30%)

Graphique 8 : Répartition des sarcomes ostéocartilagineux selon la localisation.

8. Taille tumorale

La taille tumorale est précisée dans 28 cas (tableau). Elle varie entre 2cm et 15cm

avec une taille moyenne de 7,89 cm. (Tableau?2)

Tableau 2 : Répartition des cas selon la taille tumorale.

Taille <5cm >5cm Total

n (%) 8 (28.5) 20 (71.5) 28 (100)
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9. Type histologique

9.1. Répartition globale des types histologiques :

Le rhabdomyosarcome et le [éiomyosarcome sont les types histologiques les plus

fréquents (32% et 16 % respectivement), suivis par I’ostéosarcome (10%).

(Graphiques 9, 10 et 11) et figures (17 ,18,19,20,21,22,23,24,25,26,27)

2; 4%

-~ 3;6%

4; 8%

4; 8%

1;2% 1;2%

2; 4%

16; 32%
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W TFS maligne
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M Sarcome nasosinusien de bas grade

m MFS

Graphique 9 : Répartition des cas selon le type histologique.
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151
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Graphique 10: Répartition des sarcomes des parties molles selon le type

M. EL AZZAOUI ANASSE

47



Les sarcomes de la téte et du cou These N°188/20

histologique.

B CHS
H0ss
=)

Graphique 11 : Répartition des sarcomes osseux selon le type histologique.

» Sous types histologiques (Tableau3)

Tableau 3: Répartition des cas selon le sous type histologique.

Type histologique Sous type histologique Effectif Total
Embryonnaire 9
Alvéolaire 6
RMS 16
1
Chondroblasique 4
0SS classique 5
Ostéoblastique 1
CHS Classique 4 4
Indéterminé
a cellules fusiformes 1
a cellules pléomorphes 1
Sl des PM 3
a cellules rondes 1
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Figure17 : Rhabdomyosarcome embryonnaire :

A : Présence d’une prolifération de cellules fusiformes infiltrant la muqueuse
(HESx100) ; B : Prolifération de cellules fusiformes atypiques (HESx200) ; C : Etude
immunohistochimique : Marquage diffus des cellules tumorales par I’anticorps anti
desmine ; D : Etude immunohistochimique :Marquage nucléaire focal des cellules

tumorales par I’anticorps anti myogénine.
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Figure18 : Rhabdomyosarcome alvéolaire :

A : Prolifération tumorale maligne disposée en massifs séparés par des bandes
fibreuses avec quelques structures pseudoalvéolaires (HESx100) ; B : les cellules
tumorales sont arrondies avec de nombreux rhabdomyoblastes (HESx200) ; C :
immunohistochimie montrant un marquage des cellules tumorales par la desmine
(x200) ; D : immunohistochimie montrant un marquage diffus des cellules tumorales

par la myogénine (x200).
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Figure 19 : Léiomyosarcome.

A : Présence d’une prolifération tumorale d’architecture fasciculée (HESx100) ; B :

prolifération de cellules fusiformes atypiques (HESx200)

M.EL AZZAOUI ANASSE 51



Les sarcomes de la téte et du cou These N°188/20

Figure 20: Ostéosarcome classique de type chondroblastique.
A :aspect macroscopique d’une localisation mandibulaire (image du service d’ORL et
de chirurgie maxillo-faciale);
B : présence d’une prolifération tumorale avec matrice cartilagineuse et travées
d’ostéoide (HESx100) ;

C :cellules tumorales atypiques (HESx400).
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Figure21 : Chondrosarcome classique.
A : présence d’une prolifération tumorale avec matrice cartilagineuse (HESx100) ;

B : prolifération faite de chondrocytes atypiques (HESx200).
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Figure 22 : Sarcome de Kaposi :

A. présence d’une prolifération dermique de cellules fusiformes (HES x 100) ;

B. les cellules tumorales sont modérément atypiques et sont associées a une
prolifération de structures capillaires avec extravasation de globules rouges (HES
x400)

C. expression immunohistochimique du CD34.
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Figure 23 : Dermatofibrosarcome de Darier Ferrand

A : prolifération tumorale infiltrant le derme et I’hypoderme, d’architecture storiforme
(HES x 100) ; B : les cellules tumorales présentent des signes d’atypies nucléaires

minimes a modérées (HES x 400) ; C : positivité intense et diffuse du CD34.
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Figure 24 : MPNST forme épithélioide :

A : Aspect macroscopique ;
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B : prolifération tumorale disposée en nappe et en faisceaux (HES x 100) ;

C : les cellules tumorales présentent des signes d’atypies cytonucléaires avec

présence de foyers de nécrose (HES x 200) ;

D : positivité intense et diffuse de la PS100 dans cette forme épithélioide.
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Figure 25 : TFS maligne :

A. prolifération tumorale a cellules fusiformes avec vascularisation
hémangiopéricytaire (fleche) (HES x 100) ;

B. prolifération de cellules atypiques avec de nombreuses mitoses (fleches) (HES
X 400) ;

C. présence d’une infiltration du tissu osseux (HES x 200) ; *

D. Etude immunohistochimique montrant une expression intense et diffuse du
CD34.
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Figure 26 : Sarcome sinonasal de bas grade.

A. infiltration muqueuse par une prolifération tumorale fasciculée a cellules

fusiformes (HES x 100) ; *

B. prolifération de cellules fusiformes monomorphes (HES x 200) ;

o 0O

Etude immunohistochimique montrant une expression focale de I’AML.

Etude immunohistochimique montrant une expression focale de la desmine.

E. Etude immunohistochimique montrant une expression diffuse de la PS100.
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Figure 27 : Sarcome indifférencié.

A. aspect macroscopique (image du service d’ORL et de chirurgie maxillo-faciale).
B. sarcome indifférencié a cellules fusiformes (HES x 200).

C. sarcome indifférencié a cellules pléomorphes (HES x 200).
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9.2. Répartition des

types histologiques

selon les

données

démographiques :

9.2.1.Répartition selon I’age

Chez I’adulte, le [éiomyosarcome est le type histologique le plus fréquent (8 cas).

(Graphique 12)

Chez I’enfant, le rhabdomyosarcome (10 cas) est le type histologique le plus

fréquent (Graphique 13).

HLMS
® RMS
W 0SS
CHS
m SK
S|
B DFSDF
B TFS maligne
u MFS

M Sarcome nasosinusien de bas grade

H MPNST

Graphique 12 : Répartition des types histologiques chez I’adulte.
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(1; 8,3%)

B RMS
m MPNST
nsl

(10 ; 83,4%)

Graphique 13 : Répartition des types histologique chez I’enfant.

9.2.2.Répartition selon le sexe

Chez les hommes, le rhabdomyosarcome et le [éiomyosarcome sont les sarcomes
les plus fréquents (9 cas et 7 cas respectivement). Chez les femmes, le
rhabdomyosarcome (7 cas), le dermatofibrosarcome de Darier Ferrand et le
chondrosarcome (3 cas chacun) sont les sarcomes les plus fréquents. (Graphiques 14 et

15)

HRMS
mLMS
m 0SS
SK
mSl
mCHS
uMPNST
m TFS maligne
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Graphique 14 : Répartition des types histologique chez les hommes.

mRMS
® DFSDF
m CHS
0ss
= LMS
B MPNST
m SK
ms!
m TFS maligne
uMFS

m Sarcome nasosinusien de bas grade

Graphique 15 : Répartition des types histologiques chez les femmes.
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10. Nombre de mitoses

Le nombre de mitoses est analysé pour les sarcomes des TM classés selon la
classification de la FNCLCC (LMS, DFSDF, MPNST et sarcome indifférencié autre qu’une
forme a cellules rondes dans cette série).

Parmi les 13 cas a grader, le nombre de mitoses est précisé dans 12 cas (un
cas étant un prélevement biopsique de petite taille). Le tableau suivant présente la
répartition des cas en fonction du score des mitoses selon la FNCLCC. (figure 28)

Tableau 4 : répartition des sarcomes des PM selon I'index mitotique.

Index mitotique (surface du champ : 0,1734 mm?2) Effectifs

Score 1 : 0 a 9 mitoses pour 10 CFG 7

Score 2 : 10 a 19 mitoses pour 10 CFG 4

Score 3 : Plus de 19 mitoses pour 10 CFG 1

Total 12
v <

Figure 28 : Figure de mitose (fleche) dans un sarcome (HES x 200).
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11. Présence de nécrose :

La présence de nécrose est analysée pour les sarcomes des TM classés selon la
FNCLCC.

Parmi les 13 cas a grader, la présence de nécrose est précisée dans 12 cas
(un cas étant un prélevement biopsique de petite taille). Le tableau suivant présente
la répartition des cas en fonction du score donné a la nécrose selon la FNCLCC.

Tableau 5 : Répartition des sarcomes des PM selon la nécrose tumorale.

Nécrose tumorale (surface du champ : 0,1734 mm?2) Effectifs
Score 0 : absence de nécrose 6
Score 1 : <50% de nécrose 6
Score 2 : >50% de nécrose 0
Total 12
12. Grade

12.1. Sarcomes des parties molles

Le grade selon la FNCLCC est précisé pour 12 patients. Nous remarquons que
le bas grade est légérement plus fréquent que les autres grades. (Tableau 6)

Tableau 6 : Répartition des sarcomes des PM selon le grade de la FNCLCC.

Grade Effectif
Grade | (bas) 5(41.7%)
Grade Il (intermédiaire) 4 (33.3%)
Grade Il (haut) 3 (25%)
Total 12

Le seul cas de myxofibrosarcome diagnostiqué est de bas grade.

Sarcomes osseux : Chondrosarcome
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Les 4 cas de chondrosarcomes enregistrés sont gradés selon ’OMS en :
» Bas grade : 1 cas.
> grade intermédiaire : 2 cas.

» Grade indéterminé : 1 cas

13. Emboles vasculaires

Parmi les 22 cas d’exérese chirurgicale, un seul présente des emboles vasculaires.

14. Limites d’exérése

Parmi les 22 cas d’exérese chirurgicale, la qualité de I’exérese est connue dans 17
cas. La limite est saine dans 7 cas et tumorale dans 10 cas. Pour les autres cas, il s’agit

de prélevements fragmentés pour lesquels I'identification des limites n’est pas possible.

15. Analyse des données épidémiologiques, topographiques et des

facteurs histopronostiques selon le type histologique (tableau 7)

Le tableau suivant présente les différentes données démographiques, les facteurs
de risque, la localisation et les différents facteurs histopronostiques pour chaque type

histologique.
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Tableau 7 : Répartition des différents types histologiques et caractéristiques démographigues et topographigues pour chaque

type histologique.
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-1 0 1 3 0 0
-1 2 0 0
-1l 1 0 0 0 1
-1D 2 0 0 1 0
-NA 16 4 5 0 4 0 0 2 1 1 3
EV
-Présents 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 1
-Absents 3 6 1 2 1 2 1 1 1 0 3 21
-1D 13 2 3 2 3 1 1 1 0 1 1 28
Limites
-Saines 1 3 0 0 1 1 1 0 0 - 0 7
-Tumorales 1 2 2 1 0 1 0 0 0 - 3 10
-1D 1 1 0 1 0 0 0 1 1 - 0 5
4 2 4
16 8 5 4 3 2 1 1 50
Total n (%) (32) (16) (10) (8) (8) (6) (4) (4) (2) (2) (8) (100)
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16. Traitement (Tableau8)

Les données thérapeutiques sont disponibles pour 36 patients.

La chimiothérapie est administrée chez 19 patients, la radiothérapie chez 13
patients et 25 patients ont bénéficié d’un traitement chirurgical . Le traitement par
I’imatinib est indiqué dans un seul cas de DFSDF. Le tableau suivant résume les différents

protocoles thérapeutiques utilisés.
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Tableau 8: Répartition globale et par type histologique des différents protocoles thérapeutiques utilisés.

TYPE histologi Total N
Istologlque RMS  LMS 0SS CHS SK  DFSDF SI  TFSM MPNST  SNSBG  MFS (;)a
0
3 0 1 2
CHT seule 0 0 0 0 1 0 0 7(19,5)
CHR seule 4 0 0 0 1 1 0 0 0 0 0 6 (16,7)
CHR+CHT ADJ 1 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 3(8,3)
CHR+RT 0 2 0 1 0 0 0 1 0 0 0 4(11,1)
CHR+CHT ADJ+RT 0 1 0 1 0 0 0 0 0 0 1 3(8,3)
CHR+Imatinib 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0 1(2.8)
CHT néo+CHR 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0 1(2,8)
CHT néo+CHR+CHT
_ 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 1(2,8)

adj
CHT néo+CHR+RT 1 0 1 0 0 0 0 0 0 0 0 2(5,5)
CHT+RT 2 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0 3(8,3)
RT seule 0 0 0 0 0 0 1 0 0 0 0 1(2,8)
CHR (autres données non

_ _ 1 2 0 0 1 0 0 0 0 0 0 5(13,9)
disponibles)
Total 12 5 5 4 4 3 4 2 2 1 1 36 (100

)
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17. Evolution (Tableau 9)

Parmi les 50 cas de cette étude, les données évolutives sont disponibles chez
seulement 27 patients dont :

* 10 cas (37%) présentent une progression locale.

* 6 cas (22.2%) présente nt une rechute locale.

» 3 cas (11.1%) présentent une métastase synchrone.

= 9 cas (33.3%) présentent une rechute métastatique.

» seul cas de déces sous réserve d’'un nombre important de perdus de vue (seuls

13 cas ont un suivi régulier jusqu’a 2019).

L’analyse de la survie ne peut étre réalisée a cause du manque de données
évolutives dans un nombre important de cas.

Le tableau suivant résume les différentes possibilités évolutives en fonction des

facteurs pronostiques.
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Tableau 9: Répartition du sexe, de la taille, du type histologique, du grade et des

limites d’exérese selon le type d’évolution.

Evolution n Sexe Taillen  Type Grade Limites
histologique FNCLCC
Récidive 6 Hommes:5 <5cm:0 RMS:?2 Il :2 LT: 3
Femmes:1 >5cm:4 LMS: 2 NG :3 LS :1
NP : 2 0SS:1 NP :1 NO: 2
SI: 1
Progression 10 Hommes:4 <5cm:3 RMS:3 1 LT: 3
locale Femmes:6 >5cm:3 CHS:2 NG :6 LS: 0
NP : 4 SI: 2 NP :3 NO:5
0SS :1 NP: 2
TFS maligne:1
MFSBG :1
Métastases 12 Hommes:7 <5cm:2 RMS:5 I :2 LT : 4
>5cm 7 LMS: 2 1 :1 LS :1
Femmes:5 NP:3 MPNST: 1 NG :7 NO :6
CHS:1 NP :2 NP :1
MFSBG: 1
0SS : 1
SI: 1

Les 12 cas de métastases sont répartis en 3 cas de métastases ganglionnaires, 4

cas de métastases pulmonaires, un cas de métastase médullaire osseuse, et 2 cas de

métastases multiples (ganglionnaires et osseuses). Le site métastatique pour les 2 cas

restants n’est pas précisé.
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|. Epidémiologie

1. Frégquence

Les sarcomes de la téte et du cou sont extrémement rares. lls représentent moins
de 1% de toutes les tumeurs malignes de cette localisation et 4-10% de tous les sarcomes
[40]. lls sont moins rares chez la population pédiatrique ou ils représentent un tiers des
sarcomes. Au Maroc, peu d’études ont été publiées dont une étude réalisée a Rabat,
incluant 42 cas sur une période de 5 ans (2010-2015) [41], et une autre réalisée au
service d’oncologie au CHU Hassan Il de Fes portant sur 10 cas diagnostiqués chez des
adultes sur une période de 5 ans. [42] (Tableau10)

Tableau 10 : Nombre de cas de sarcomes de la téte et du cou dans les différentes

séries publiées.

Auteur Pays Nombre de cas Durée
Kevin A. Peng Etats-Unis 12725 37 ans (1973- 2010).
[46]
Karima Oualla[42] Maroc 10 4 ans (2007-2011)
M STAVRAKAS [4] Royaume-Uni 39 16 ans (1996 - 2012)
Rapidis [7] Grece 25 10 ans (1992 - 2002)
Barosa [3] Portugal 29 10 ans (2000 - 2010)
Bobby [6] Etats-Unis 186 11 ans (2000 - 2011)
Alishahi [2] Iran 105 13 ans (2001 - 2014)
Hammami [5] Tunisie 15 10 ans (1998 - 2007)
Pifieiro Aguin [43] Espagne 25 25 ans (1985 - 2010)
Pacheco [44] Brésil 51 09 ans (1999 - 2008)
Ketabchi [45] Royaume-Uni 25 10 ans (1997 - 2007)
Vassiliou [1] Royaume-Uni 107 13 ans (1997 - 2010)
Borki [41] Maroc 42 05 ans (2010 - 2015)
Notre étude Maroc 50 13 ns (2007 -2019)
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2. Age

Concernant I’age, notre étude révele un age jeune. En fait, I'age moyen est de

37,66 ans, proche de celui rapporté par certains auteurs [5,44]. Il est par ailleurs plus
jeune que celui de la plupart des études [2 ; 3 ; 6 ; 7]. La série publiée par Borki et al
(Rabat) rapporte un age plus jeune que le notre [41]. (Tableau 11)
L’analyse de la répartition par décennie montre, dans I’étude publiée par Rapidis
La répartition en deux groupes, adultes et enfants, montre dans notre étude que
les adultes sont environ trois fois plus affectés que les enfants (proportion des cas
pédiatriques de 24%). La proportion d'enfants atteints est plus faible dans I’analyse de
la base de données SEER qui trouve, sur un total de 12725 cas de sarcomes de la téte et
du cou, 1244 patients pédiatriques [46], et dans I’étude de Barosa ou elle est de 14%
(5/29) [3].
3. Sexe
Nos résultats montrent une légere prédominance masculine avec un sex-ratio égal
a 1,27. Ce résultat est cohérent avec celui de la plupart des études [24,6,41,44].Les
sarcomes de la téte et du cou sont rarement plus fréquents chez les femmes [5 ; 7].

(Tableau 11)
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Tableau 11 : Comparaison de nos résultats démographigues avec ceux de la

littérature.

Moyenne d’age (extrémes)

Etude (ans) Sex-ratio (Homme/Femme)
Stavrakas (UK) [4] (13; 88) 2,54
Alishahi (Iran) [2] 41 (1 ; 85) 1,14
Hammami (Tunisie) [5] 38,4(6;73) 0,66
Bobby (Etats-Unis) [6] 49 (-) 1,38
Pineiro Aguin (Espagne) [43] -(1;78) 1,77
Pacheco (Brézil) [44] 39,7 (20 ; 59) 1,76
Rapidis (Grece) [7] 42,5 (16 ; 76) 1:1,5
Barosa (Portugal) [3] 45,9 (5 ; 90) 2,22
Borki (Maroc) [41] 35,5(13;70) 2,23
Notre étude 37,68 (0 ; 88) 1,27
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4. Facteurs de risque

4.1. Prédisposition génétique

a. Syndrome de Li-Fraumeni [47,48,49,50]

C’est un syndrome familial rare qui comporte une fréquence élevée de tumeurs
malignes chez des sujets jeunes, intéressant les tissus mous ainsi que les o0s
(rhabdomyosarcomes, Iéiomyosarcomes , liposarcomes , fibrosarcomes et
ostéosarcomes). Une mutation constitutionnelle du gene suppresseur de tumeurs P53
est retrouvée dans plus de la moitié des cas.

b. Polypose adénomateuse familiale et syndrome de Gardner [51]

Le syndrome de Gardner associe une polypose recto-colique familiale et des
tumeurs mésenchymateuses, essentiellement des tumeurs desmoides. Il est apparenté
a la polyadénomatose colique familiale (transmission autosomique dominante, gene
localisé en 5p). Quelques cas de fibrosarcomes associés au syndrome de Gardner ont
été décrits dans la littérature.

c. Neurofibromatoses: [52,53,54,55,56,57]

La neurofibromatose de type 1 ou la maladie de Von-Recklinghausen est une
maladie a transmission autosomique dominante, secondaire a une anomalie du géne
NF1, localisé sur le chromosomel7, et qui est considéré comme un gene suppresseur
de la tumeur. 1 a 5% des patients présentent des sarcomes des gaines des nerfs
périphériques correspondant a la dégénérescence maligne des neurofibromes
préexistants.

La neurofibromatose de type 2 (NF2) est également une maladie a transmission
autosomique dominante, secondaire a une anomalie du gene NF2, localisé sur le
chromosome 22. Elle est impliquée dans le développement des méningiomes, des

schwannomes , et rarement des sarcomes épithélioides et des MPNST .
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Dans notre étude, une prédisposition génétique est notée dans deux cas. Il s’agit
de MPNSTs enregistrées chez des patients présentant une neurofibromatose de type 1.

4.2. Radiothérapie [58,59,61,62]

L’amélioration de 'efficacité des traitements anticancéreux a augmenté le taux
de survie des patients et parallelement I'incidence des sarcomes radio-induits (SRI) .
Leur prévalence est faible, de I'ordre de 0,14 a 0,20 % avec un risque relatif compris
entre 1 et 5.

La latence minimale admise pour évoquer le diagnostic de SRI est de 3 ans. Du fait
de la sensibilité accrue des tissus jeunes aux radiations, le risque de développer un SRI
est plus élevé chez les enfants avec une période de latence plus courte .

La dose délivrée joue également un role. Le risque relatif de développer un
sarcome des tissus mous a dix ans d’une irradiation est de 0,5 pour des doses
inférieures a 10 Gy, alors qu’il est de 2,8 pour des doses supérieures a 10 Gy

Le type de rayonnement pourrait jouer un role. Les neutrons a la place des
photons augmenteraient significativement I'incidence des SRI .

Les SRI sont le plus souvent des sarcomes de haut grade, peu différenciés. Quelle
que soit leur nature histologique, il s’agit de tumeurs agressives avec un potentiel élevé
de récidive locale, et de métastases pulmonaires et hépatiques.

Dans notre étude, un seul cas de sarcome radio induit est noté. Il s’agit d’un
myxofibrosarcome de bas grade diagnostiqué chez une femme traitée 20 ans
auparavant par radiothérapie pour cancer du cavum.

4.3. Produits chimigues industriels [49 ,63]

Des produits chimiques, dont la Dioxine qui est libérée principalement par les
industries métallurgiques et sidérurgiques, les usines d’incinération d’ordures
ménageres, de la fabrication d’herbicides et de pesticides , sont a I’origine d’une plus

grande incidence des sarcomes des tissus mous dans certaines catégories
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professionnelles (agriculteurs, forestiers...) dans les différents sites sans que des
preuves formelles aient été retenues.
Dans notre série, aucun cas de profession a risque n’est noté.

4.4. Traumatisme [49]

Les traumatismes, souvent mentionnés par les patients ou leur entourage,
semblent essentiellement révélateurs. lls ont exceptionnellement fait la preuve de leur
responsabilité directe.

Dans ce travail, un cas de léiomyosarcome laryngé a été noté chez un patient ayant
comme antécédent une intubation au cours d’une hospitalisation prolongée en
réanimation a la suite d’un accident de la voie publique.

4.5. (Edéme chronique [66]

Des sarcomes des tissus mous (principalement des lymphangiosarcomes) peuvent
étre observés a la suite d'un cedeme massif et assez prolongé.
Aucun cas d’cedeme chronique n’est noté dans notre série.

4.6. Infections virales : [51]

Les infections virales sont rarement associées au développement de sarcomes:

* Le VIH et I'herpes virus humain 8 (HHV-8) ont été impliqués dans la
pathogenése du sarcome de Kaposi.

* Des tumeurs musculaires lisses associées au virus d'Epstein-Barr (EBV) ont été
décrites chez des patients infectés par le VIH et chez d'autres sujets
immunodéprimés.

Dans ce travail, aucun patient ne présente une infection au VIH et la recherche au

cours de I’examen anatomopathologique d’un agent viral n’est pas effectuée.

4.7. Autres:

Des lésions osseuses bénignes (dysplasie fibreuse, maladie de Paget, fibrome

ossifiant...) peuvent se transformer en ostéosarcome [65].
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La plupart des chondrosarcomes secondaires surviennent sur des tumeurs
cartilagineuses bénignes préexistantes (endochondromes , ostéochondromes)
[66][67].

Aucun patient de cette série ne présente un antécédent de |ésion osseuse bénigne.

5. Topographie

La majorité des sarcomes de la téte et du cou intéresse les tissus mous (80%) [4-
6]. Les sarcomes osseux et cartilagineux représentent environ 20% des sarcomes de la
téte et du cou et moins de 0.2 % des tumeurs malignes de la téte et du cou [4, 6]. Dans
notre étude, les résultats sont similaires avec une proportion des sarcomes des parties
molles largement plus élevée que celle des sarcomes osseux (82% versus 18%). Dans la
région de Rabat, le méme résultat est rapporté [41]. Alishahi [2] et Ketabchi [45]
rapportent, par contre, des résultats opposés avec une proportion plus élevée des
sarcomes osseux par rapport a ceux des parties molles. Dans les résultats publiés par
Vassiliou [1], les sarcomes osseux sont aussi fréquents que les sarcomes des parties
molles (54 cas pour chaque groupe).

Les sacomes des tissus mous touchent, par ordre décroissant de fréquence, les
membres inférieurs, le tronc, les membres supérieurs, la téte et le cou [68,69,70]. La
fréquence des sarcomes des tissus mous dans la région de la téte et du cou varie de 5%
a20%[71].

Les sarcomes des os du crane viennent au deuxiéme rang apres les os longs des
membres [69]. lls représentent 9 % de I'’ensemble des sarcomes osseux [72].

La comparaison de la distribution topographique exacte des cas est difficile a
cause de I’hétérogénéité de la répartition topographique adoptée entre les études.

La plupart des séries indiquent que la cavité nasosinusienne est la localisation la
plus commune [3-6,43], suivie par la cavité buccale dans certaines séries [3,4] et par le
cou dans d’autres [6]. La fréquence est la méme pour l'atteinte de la cavité

nasosinusienne et de la cavité buccale selon I'étude rapportée par Hammami [5], et pour
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I’atteinte de la cavité nasosinusienne et du cou selon I'étude rapportée par Pifieiro Aguin
[43]. En revanche, le résultat est différent dans I'étude menée par Pacheco [44] ou le
visage et le cou sont les localisations les plus fréquentes ou dans I'étude de Borki [41]
dans laquelle la mandibule et la parotide sont les sites les plus touchés. Dans notre
étude, les localisations les plus atteintes par ordre décroissant sont la peau, la CNS, la

mandibule, et I’orbite. (Tableau 12)
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Tableau 12 : Comparaison de la répartition topographigue dans les séries publiées et dans notre série.

Localisation  Stavrakas (Royaume-Uni)

Hammami (Tunisie)

Bobby (USA) Pifieiro Aguin (Espagne) Pacheco (Brésil) [44] Barosa (Portugal) [3] Borki (Maroc)  Notre

% [4] [5] [6] [43] [41] série
Mand 10,3 0 7 0 5.5 13.8 28,6 10
Max 0 0 8,1 0 0 - 9,5 6
OE 0 0 - 0 0 0 0 2
Face 0 0 10,8 0 22,3 0 - 6
CC 0 0 12,4 0 19,4 0 0 14
CNS 23 20 22 32 0 41,3* 4,8 16
Orbite 0 0 12,9 0 13,9* 0 2,4 10
Larynx 12,8 13,3* - 14 - 13,8* 2,4 4
NPH 2.6 6,6 - 0 0 3,4* 9,5 0
Parotide 10.3 6,6 - 0 0 0 11,8 2
CB 15,4 20 2,2 8 13,9 20,7* 7,2* 0
Oreille 0 0 - 4 0 0 0 2
Cou 5.1 13,3* 14 32 22,3 0 2,4 6
Thyroide 2.6 13,3* - 0 - 0 0 4
OPH 10,3 0 - 8 0 0 4.8 0
EPP 0 6,6 - 0 2.7 0 2,4 0
Autres NS 0 18,8 0 0 7* 14,2* 18

Total 100% 100% 100% 100% 100% 100% 100% 100%
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e Valeur calculée a partir des données présentées dans I’article.

En ne considérant que les sarcomes osseux, la mandibule est le site le plus atteint
dans cette série, suivie de I’os maxillaire, ce résultat est en accord a celui trouvé par
Vassiliou qui rapporte une proportion d’atteinte mandibulaire de 54%, suivie du
maxillaire (34%), alors que 11% des sarcomes ostéocartilagineux siegent dans des
régions extragnathiques [1]. Ce travail inclut deux cas extragnathiques dont un

ostéosarcome éthmoidal et un chondrosarcome laryngé.
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Il. Moyens de diagnostic

1. Movyens clinigues

Le tableau clinique est variable. Le patient peut étre asymptomatique, ou parfois
se présenter avec une masse indolore [73], un dysfonctionnement neurologique
sensoriel et/ou moteur, des épistaxis, une déficience visuelle, une sinusite chronique
ou des otalgies. La douleur est principalement associée aux sarcomes osseux [73,74].
Le stridor et I'obstruction laryngée sont associés aux chondrosarcomes du larynx.[75]

L’examen endoscopique permet d’apprécier I’aspect macroscopique de la tumeur

et la réalisation de biopsies, nécessaires pour un diagnostic anatomopathologique. [76]

2. Moyens radiologiques

2.1. Radiographie standard [77]

C’est I’examen de 1ére intention en cas de tumeur osseuse maligne primitive. Elle
peut montrer une ostéolyse associée ou non a une ostéocondensation, elle peut montrer

également une réaction périostée ou un envahissement des parties molles.

2.2. Echographie des PM [78,79,80]

L’échographie confirme la présence d’un syndrome de masse, précise le siege de
la tumeur, sa taille, son volume et ses contours. Le doppler couleur permet d’évaluer le
degré de vascularisation.

2.3. TDM
La TDM est souvent la premiére modalité d'imagerie pour établir le diagnostic dans

le cadre du bilan des masses de la téte et du cou [81, 82]. Elle permet une évaluation
détaillée des caractéristiques anatomiques des tumeurs et des structures anatomiques
environnantes [81]. Elle est particulierement utile pour identifier I'atteinte osseuse et la
détection des calcifications [83]. Elle peut permettre une meilleure évaluation des petites
tumeurs qui sont situées pres des sinus paranasaux remplis d'air et de la base du crane,

et qui peuvent provoquer des artéfacts a I''lRM. L'acquisition rapide et la délimitation
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anatomique détaillée font également de la TDM une modalité importante pour guider les
prélevements des tissus [82-84].

2.4. IRM

L'IRM joue un rble important dans I'évaluation des sarcomes de la téte et du cou.
Elle permet une évaluation supérieure de la taille de la tumeur, des caractéristiques des
tissus et de l'implication des tissus mous environnants. Elle reste une modalité
d'imagerie importante pour le diagnostic, la planification chirurgicale et la stadification
locale [85, 86]. Elle est également utile pour évaluer la réponse au traitement et la
récidive locale [87].

2.5. PET scan
des sarcomes [81, 88]. Il a un rble dans la stadification initiale, I'évaluation de la réponse

au traitement et le pronostic des sarcomes des tissus mous [89, 90].

3. Moyens anatomopathologiques

3.1. Types de prélevements

La réalisation d’un prélevement pour établir un diagnostic histologique est
indispensable pour la prise en charge des patients.

a. Cytoponction [91,92]

La cytoponction a l'aiguille fine n'est actuellement utilisée seule que pour
confirmer un diagnostic de récidive ou de métastase d'un sarcome connu.

b. Biopsie [93]

La biopsie a l'aiguille et la biopsie chirurgicale peuvent étre envisagées. Elles
peuvent fournir des informations précieuses sur le type histologique et sur le grade
tumoral. La biopsie chirurgicale est préférable car elle permet un échantillonnage

adéquat et une hémostase peropératoire optimale .
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c. Exérése chirurgicale [94,95,96]

Les différentes modalités d'exéreése sont définies en fonction de I’extension
tumorale et de la marge minimale d'exérese.

Dans ce travail, 55% des cas sont diagnostiqués sur des biopsies, et 45% sur des
biopsies exéréses et des pieces d’exérese.

3.2. Moyens de diagnostic anatomopathologique

a. Colorations [97]

> Prélevements cytologiques :

IIs sont colorés par le MGG (MAY-GRUNWALD-GIEMSA).

> Prélevements tissulaires :

IIs sont colorés par hématoxyline éosine safran (HES). L’hématoxyline colore les
noyaux en bleu/violet ; I’éosine colore le cytoplasme en rose et le safran colore en jaune
les fibres de collagene des tissus conjonctifs.

b. Immunohistochimie

Il s’agit d’une technique facilement accessible et peu onéreuse, qui reste une étape
essentielle dans la démarche diagnostique.

Le principe de cette technique consiste a mettre en évidence divers antigenes (Ag)
membranaires, cytoplasmiques ou nucléaires ou des protéines de la matrice
extracellulaire, sur des préparations cytologiques (immunocytochimie) ou sur des
coupes de tissus congelés ou fixés et inclus en paraffine, grace a des anticorps (Ac)
spécifiquement dirigés contre eux. Le complexe antigene-anticorps formé est rendu

visible, donc localisable, par un marqueur coloré. [98]

M.EL AZZAOUI ANASSE 85



Les sarcomes de la téte et du cou

These N°188/20

Dans les méthodes immunoenzymatiques indirectes, I'Ac spécifique primaire est

déposé sur le tissu, puis il est révélé par un 2eme Ac couplé a une enzyme a laquelle on

fournit son substrat. Le produit coloré de la réaction enzymatique apparait au niveau du

site des complexes Ag-Ac. [99] (figure 29)

%

Anticorps secondaire

Anticorps primaire

Tissu

Figure 29 : Principe de la technique d’immunohistochimie [99]

Les différents anticorps utiles pour le diagnostic des sarcomes sont présentés

dans le tableau 13.
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Tableau 13 : Liste des différents anticorps utiles pour le diagnostic des tumeurs

mésenchymateuses de |a téte et du cou. [100,101,102,103,104]

Anticorps

Tumeurs positives

Cytokératine
EMA

Différenciation épithéliale (synovialosarcome , sarcome
épithélioide , périneuriome , histiocytome fibreux
angiomatoide)

Protéine S100

Marqueur des cellules de Schwann, des chondrocytes,
adipocytes, mélanocytes

Desmine

Différenciation musculaire

Actine musc. lisse &

Différenciation musculaire lisse

Myogénine

Différenciation musculaire striée

H-caldesmone

Différenciation musculaire lisse

CD34
CD31
ERG Différenciation endothéliale
GLUT-1 Hémangiome juvénile, périneurinome
Tumeurs adipeuses vs graisse normale
HMGA?2 Fasciite, Histiocytofibrome
MIC2 (CD99) Marqueur du sarcome d’Ewing
MDM?2
CDK4 Marqueurs des liposarcomes bien/dédifférenciés
HHV8 Sarcome de Kaposi
BAF47 Marqueur des tumeurs rhabdoides
Marqueur des sarcomes alvéolaires de parties molles et
TFE3 PEComes
ALK Marqueur des tumeurs myofibroblastiques inflammatoires
MUC4 Marqueur du sarcome fibromyxoide de bas grade
Marqueur des tumeurs fibreuses solitaires et des
STAT6 hémangiopéricytomes
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c. Biologie moléculaire

c.1. Techniques
»  Hybridation In Situ Fluorescente (FISH)

Cette technique a pour but de mettre en évidence des séquences spécifiques
d’acides nucléiques sur des coupes tissulaires (en congélation ou apres inclusion en
paraffine) ou sur des étalements cellulaires, grace a des sondes d'acides nucléiques
complémentaires et couplées a un fluorochrome (sondes fluorescentes). Elle permet de
mettre en évidence des translocations, des amplifications et des délétions géniques.

[105] (Figures 30 et 31)

Fluoresence In Situ Hybridization (FISH)

IR AR 1.1 il
Prote DM

Figure 30: Principe de I'hybridation in situ fluorescente [106]
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Figure 31: Hybridation in situ en fluorescence (technique breakapart) dans un sarcome
fibromyxoide de bas grade:

Les fluochromes des sondes verte et rouge sont situées sur le segment d’ADN du

géne FUS de part et d’autre du point de cassure impliqué dans la translocation

t(7;16)(q32-34 :p11). Le réarrangement du géne FUS est mis en évidence par la

séparation des signaux vert et rouge. [107]

> PCR (polymerase chain reaction) : [108,109]

La PCR est fondée sur une réaction enzymatique in vitro permettant d’amplifier
plusieurs millions de fois des séquences d’ADN génomique ou d’ADN complémentaire,
en utilisant des amorces nucléotidiques. Apres fixation des amorces sur leurs séquences
cibles, la région d’ADN cible est copiée par incorporation de désoxyribonucléotides
libres. Elle est utilisable pour la mise en évidence de translocations en cherchant a

amplifier la zone de jonction entre les deux chromosomes.
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> Séquencage [110]

Le séquencage d’exons amplifiés par PCR est la méthode de choix pour la
détection des mutations ponctuelles.

» CGH-ARRAY : [111]

La CGH-array (comparative genomic hybridization) permet de répertorier
I’'ensemble des délétions et amplifications pour le génome d’une prolifération tumorale.

> Séquencage de nouvelle génération : [112]

De nouvelles techniques de séquencage a haut débit (NGS, RNA-seq) sont en cours
d’utilisation en recherche ou en clinique.

c.2. Classification moléculaire

Environ la moitié de tous les sarcomes sont porteurs d'au moins une anomalie
moléculaire. En fonction des types d'anomalie moléculaire, [113] on distingue les
sarcomes a génétique simple des sarcomes a génétique complexe.

- Sarcomes a profil génomique simple : ils sont porteurs d'une anomalie

génomique identifiable, spécifique. [114]

- Sarcomes avec translocation réciproque [115]

Les sarcomes avec translocation surviennent le plus souvent chez des sujets
jeunes, sous forme agressive et sont constitués de cellules rondes ou fusiformes

monomorphes. (Tableau 14).
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Tableau 14 : Principales translocations réciprogues identifiées dans les STM [116]

Tumeurs Chromosomes Génes Prévalence
Sarcome d Ewing/PNET (" ; 2)(q24 ; q12) EWSRT-FLT 8595 %
t(21; 2) (q22 ; q12) FWSRT-ERG 510 %
Synovialosarcome t(X ; 18) (p11; qM1) 55158-55x1 &5 %
t(X ; 18) (p11; q11) $578-Ssx2 35 %
Liposarcome myxoide t(12; 8)(q13;pN) FUS-DON3 9B %
Rhabdomyosarme alvéolaire (2 ;13) (q35; qu4) PAXG-FOXO 1A 60 %-80 %
t(1;13) (p36 ;qW) PAX7-FOXO1A 10 %20 %
Sarcome a cellules claires t(12 ; 22) (q13 ; q12) EWSRT-ATF1 > 90 %
Tumeur desmoplastique a petites celldes rondes t(11; 22) (p13 ; q22) WT-EWSR1 » 90 %
Chondrosarcome myxoide extra-squel ettique t(9 ; 22) (q22 ; q12) EWSRI-NRIAS %
19 ; 17) (q22 ; q21) TAF2N-NR4A3 25 %
Histiocytame fibreux angiomatoide (2 ; 22) (q34 ; q12) EWSRI-CREBT %0 %
Dermatofibrosarcome de Darier-Ferrand 117 ; 22) (q22 ; q13) COLIAT-PDGFB > 90 %
Tumeur myofibroblastique inflammatoire t(9; 19) (923 ; q13) TPIML-ALK » 50 %
Sarcome du stroma endométrial
De bas grade t(7 ; 17) (p15; q1) JAZFI-SUZ1 60 %
Indifférencie 1(10;17) q (22; p13) YWHAE-FAM22A /8
Sarcome alvéolaire des parties molles tX;17) (p11; q25) TEF3-ASPL

= Sarcomes avec mutation activatrice (20 %) [117]

= Sarcomes avec mutation inhibitrice (< 1 %) [118]

= Sarcomes avec amplification simple (15 %) [119]

= Sarcomes a profil génomique complexe [120]

Plus de la moitié des sarcomes sont porteurs d'anomalies génétiques complexes
avec des gains et des pertes géniques multiples. Il s'agit principalement des
léiomyosarcomes, des myxofibrosarcomes, des liposarcomes pléomorphes, des

rhabdomyosarcomes pléomorphes et des sarcomes peu différenciés.
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lll. Analyse des sarcomes de la téte et du cou

1. Taille tumorale

Dans notre étude, la taille tumorale dépasse 5 cm dans 71.4% des cas. Cette
proportion est plus élevée que celle des autres séries (tableaul5). Ceci pourrait étre
expliqué par les consultation tardives a un stade avancé.

Tableau 15 : Comparaison de la taille tumorale dans notre série avec celles de la

littérature .
Taille
Auteur (Pays) <5cm n(%) >5 cm n(%)
Pifeiro Aguin (Espagne) [43] 8(36.4%) 14(63.6%)
Barosa (Portugal) [3] 24(82.8%) 5(17.2%)
Bobby (Etats-Unis) [6] 88(64.2%) 49(35.8%)
Notre étude 8(28.6%) 20(71.4%)

2. Répartition des sarcomes de la téte et du cou selon le type histologique

2.1.Répartition générale

Selon I'analyse histopathologique, le RMS est le principal type histologique dans
notre étude (31,4 %). Dans la littérature, les résultats different selon les séries. L’OS est
fréquemment rapporté comme le type le plus prépondérant [1,2, 3, 7, 45]. Dans notre
étude, il est classé au troisieme rang de I’ensemble des sarcomes (9,9%). De rares études
partagent notre résultat avec une prédominance du RMS. [5, 44]. D'autres rapportent
des résultats variables avec le SK [4], |la TFS [6] ou le SS [41, 43] rapportés comme étant
les plus fréquents. (Tableaul6)

2.2.Répartition des sarcomes des parties molles

Les sarcomes des tissus mous les plus fréquents dans la téte et du cou sont le

fibrosarcome, le Iéiomyosarcome, le rhabdomyosarcome et I’angiosarcome [121]. Dans
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notre série, le RMS, le LMS et le SK sont les types histologiques les plus fréquents (39%,
20 % et 10 % respectivement). (Tableau16)

2.3.Répartition des sarcomes osseux

Les types histologiques les plus fréquents des sarcomes osseux de la téte et du
cou sont l'ostéosarcome, le chondrosarcome, le fibrosarcome, I’histiocytofibrome malin
et le sarcome d’Ewing [72,122]. Dans notre série, I’OSS est [égerement prédominant (50
%) , suivi par le CHS ( 40%).

La répartition des différents types histologiques dans les différentes séries est

détaillée dans le tableau 16.
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Tableau 16 : Comparaison de la répartition des types histologiques dans notre série

avec celles de la littérature

Auteurs s & 8 g 8 g g & g g 8 g
< c < < < c < < < < < <
LN
(Pays) — < ) X
) = < =
=~ 5 — c
= — —_ v D
T ¢ 22zl =
() @ —_ —
=] E N = S v = o < <
g Q) - S | - T S o o —
o) (' % L—/ :3 = ‘v o ,8 B O
- ~ s — I = I~ = = o) o 2
~— wv = E \LLI 2 ~ —_— 9 o © \E
2 T = s 7 S = 4 =< E 3
<X © I S > 2 cu 2 S o - w
s 3 &2 E B2 2 § T 3§ g £ &
= 3+
> & < T 2 E & S & 8 8 z
0SS 41 4 32 1 25 0 2 17 5 10 8 5
(38,3) (10.2) (30.47) (6.6) (13.4) (5,6) (68) (0) (34 (@19 (@10
SE 5 1 11 0 4 0 1 2 1 0 1 0
(4,6) (2.5 (10.47) (2.2) (2,8) (8) (4) (2.4)
CHS 8 6 14 2 16 3 0 1 3 2 4 4
(7,5) (15.3) (13.33) (13,3) (8.6) (12) 4 a2 @ (9.5) (8)
SCG 0 0 0 0 1 0 0 0 0 0 0 0
(0.5)
RMS 12 1 8 5 19 4 9 1 1 5 7 16
(11,2) (.5 (7.61) (33,3) (10.2) (16) (25) 4) (4) 17 (6.7 (32)
MFS 5 0 0 0 3 0 2 1 0 0 0 1
(4,6) (1.6) (5,6) (4 (2)
SS 3 2 6 0 5 6 0 1 0 1 14 0
(2,8) (5.1) (5.71) 2.7) (24) 4) 3) (33.3)
MPNST 4 0 8 1 13 1 2 0 0 3 0 2
(3,8) (7.61) (6,6) (7) 4) (5,6) (10) 4)
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Myofibro- 3 1 0 0 1 0 0 0 0
sarcome (2,8) (2.5) (0.5)
LMS 5 3 0 2 12 2 3 3 8
(4,6) (7.6) (13,3) (6.45) (8) (10) (7.1)  (6)
LPS 2 1 3 0 6 1 0 1 0
(1,9) (2.5 (2.85) (3.2) (4) (2.4)
DFSDF 2 3 0 0 1 0 0 3
(1,9) (7.6) (0.5) (6)
AS 1 2 4 0 18 0 3 1 0
(1)  (5.1) (3.80) (9.67) (10)  (2.4)
TFS maligne et 0 0 0 0 41 0 0 0 2
bénigne -HPC (22) (4)
CS 0 2 0 0 0 0 0 0 NI
(5.1)
SAPM 1 0 0 0 0 0 0 0 0
(1)
S 15 5 7 2 18 7 1 2 4
(14) 3) (8)
SK 0 8 2 0 2 1 1 0 4
(20.5) (1.90) (1.1) 4) (3) (8
FBS 0 0 6 2 0 0 0 1 0
(5.71) (13,3) (2.4)
fibroxanthome o 0 0 0 1 0 0 0 NI
atypique (0.5)
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Sarcome 0 0 4 0 0 0 NI 0 0 0 0 0

métastatique (3.80)

SNSBG 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 1
()

Total 107 39 105 15 186 25 36 25 25 29 42 50

% (100) (100) (100 (100 (100) (100) (100) (100 (100) (100) (100 (100)
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3. Répartition des différents types histologiqgues selon le sexe

Dans I’étude réalisée par Alishahi [2], ’OSS et le CHS sont les types histologiques
les plus fréquents chez ’lhomme et chez la femme.

Dans notre étude, on constate que le LMS et le RMS sont les types histologiques
les plus fréquents chez | ’Thomme alors que chez la femme le RMS, le CHS et le DFSDF

sont les plus fréquents.

4. Répartition des différents types histologigues selon I’age

L’analyse de la répartition histologique des sarcomes de la téte et du cou chez
I’enfant est confrontée a certaines difficultés dont la variabilité du seuil d’age retenu
pour la population pédiatrique selon les séries. Le RMS est tres souvent rapporté comme
étant le sarcome le plus fréquent dans cette localisation (Tableaul?7)

Tableau 17 : Comparaison de la répartition histologique des sarcomes de la téte et cou

pédiatriques avec les données de la littérature.

Auteur Subhabrata | Kevin J.Barosa Harold J. | Notre
Sengupta | A. [124] étude
[123] [46] [3]
Tranche d’age retenue 0-12 ans |019ans | 0-18ans | 0-18ans | 0-15ans

(pédiatrique)
Type histologique le plus RMS RMS RMS RMS RMS
fréquent

M.EL AZZAOUI ANASSE 97


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Sengupta%20S%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20419020
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Sengupta%20S%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20419020
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Sengupta%20S%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20419020
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Sengupta%20S%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20419020

Les sarcomes de la téte et du cou Theése N°188/20

5. Aspects anatomopathologiques

5.1. Sarcomes des parties molles

5.1.1. Rhabdomyosarcome :

Le RMS est un sarcome des tissus mous qui a une différentiation musculaire striée
et qui peut se développer presque dans n'importe quelle partie du corps humain, vy
compris dans des sites ou il n’existe normalement pas de tissu musculaire strié. [125]

a. Age et sexe

Le RMS est plus fréquent chez les jeunes enfants de moins de 5 ans et les
adolescents. Il représente 60 a 70% des tumeurs mésenchymateuses malignes de
I‘enfant et 5 a 8% des cancers de I‘enfant. [126 ; 127]. Il est moins fréquent chez les
adultes (2% a 5% de tous les sarcomes des tissus mous) [128], comme dans notre série,
ou on note une prédominance des cas pédiatriques (10 cas/16).

Concernant le sexe, les résultats sont variables dans la littérature avec tantot une
prédominance féminine et tantot une prédominance masculine [126, 129,130].

Dans notre travail, la prédominance est masculine.

b. Localisation

La localisation au niveau de la téte et du cou est la plus fréquente (40%). Elle est
répartie en 3 sieges :

= RMS orbitaire : [131]

Il représente 25 a 30 % des RMS de téte et cou (11) (Figure32)

= RMS para méningé : [132, 133,134]

Il prend naissance de la base du crane, au dépend du nasopharynx et
de la cavité nasale, de I'oreille moyenne, des sinus para-nasaux, de la fosse
infra-temporale et de I’espace ptérygoide. Il représente la moitié de tous les
cas de RMS de la téte et du cou.

= RMS non para méningé : [132] [133] [135]
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Ce sont des tumeurs superficielles localisées au niveau du scalpe, de I'auricule,

de la face, de la cavité buccale, de I'oropharynx et du laryngopharynx. Il représente 9 a

16 % des RMS de la téte et du cou .

Dans notre série, on note la prédominance des atteintes paraméningées et non

paraméningées (6 cas chacune).

Figure 32: RMS orbitaire chez un nourrisson de 2 ans [136]

c. Aspects histologigues

On distingue classiquement 4 sous types histologiques de RMS:

» RMS de type embryonnaire [137]

Ces lésions ont en commun une cellularité hétérogene le plus souvent avec une
alternance de zones myxoides et de zones denses. Les cellules sont rondes, ovoides
voire fusiformes, a noyau hyperchromatique plutét irrégulier ou encore présenter des
signes morphologiques de différenciation musculaire a type de rhabdmyoblastes. (figure

33)
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Une forme particuliere doivent étre individualisées car de meilleur pronostic, c’est
le RMSE de type botryoide. Elle est de forme macroscopique polyploide, en grappe,
intracavitaire, sous-muqueuse, caractérisé microscopiquement par I'existence d’une
“couche cambiale’ correspondant a une zone de densification cellulaire sous épithéliale.

Le RMS embryonnaire est le type histologique le plus fréquent dans les
localisations orbitaires. [138]

» RMS de type alvéolaire : [137][139] [140]

Il représente 20% des RMS chez I'enfant, mais ce taux augmente chez l'adulte.
Sur le plan morphologique, la forme typique correspond a des massifs de cellules
peu cohésives, séparés par de fins septas fibreux. Ces cellules se dissocient pour réaliser
des cavités (alvéoles) au sein des massifs. (Figure34)
La majorité des RMS de I’adulte et la plupart des RMS de la téte et du cou en dehors
de la forme orbitaire sont de type alvéolaire. Au niveau ORL, ce type serait surtout

fréquent dans les localisations naso-sinusiennes.

> RMS pléomorphe:[140]

C’est une forme de l'adulte dont la fréquence augmente avec l'age et qui
semble étre rare voire inexistante au niveau cervico-facial.

» RMS a cellules fusiformes/sclérosant : [141]

C’est une forme rae qui touche I’enfant et I’adulte (5-10% des RMS). Chez I’enfant,
la forme a cellules fusiformes intéresse essentiellement la région paratesticulaire, alors
que chez I'adulte, plus de la moitié des cas intéresse les parties molles profondes de la
téte et du cou. Les RMS sclérosants sont plus fréquents au niveau des membres. (Figure
35)

Dans notre série, le RMSE est le type le plus fréquent et se localise principalement

au niveau des cavités nasosinusiennes et des parties molles du cuir chevelu et de la face.
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Le RMSA est plus rare et est localisé en premier au niveau des parties molles de la face
et du cou. Aucun cas de RMS pléomorphe ou a cellules fusiformes/sclérosant n’est noté.

d. Aspects immunohistochimiques [142,143,144]

Le diagnostic de RMS repose sur I'lHC et I'association d’une positivité avec la
desmine et la myogénine. La desmine est positive dans 90% des cas. La myogénine
s’avere le marqueur le plus sensible et le plus spécifique. Dans les variantes alvéolaires,
sa positivité est toujours diffuse, dans les formes embryonnaires elle est le plus souvent
focale. La myoglobine est peu sensible. L’antigene MyoD1, serait spécifique mais donne
souvent un marquage cytoplasmique non spécifique associé.

(Figure 36)

e. Aspects moléculaires [139]

Les RMSA est souvent associé a I’expression d’un transcrit de fusion PAX3-FKHR
(55%) ou PAX7-FKHR (22%) correspondant respectivement aux translocations t(2 ;13) et
t (1 ;13). lls sont absents dans les RMSE. La présence de PAX3-FKHR serait un facteur de

mauvais pronostic pour les RMSA avec métastases.
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Figure 33 : RMSE
(A): Prolifération tumorale faite de cellules rondes ou allongées avec parfois un

cytoplasme abondant éosinophile (HES x200),

(B) : Etude immunohistochimique montrant une expression cytoplasmique de la

desmine,

(C): Etude immunohistochimique montrant une expression nucléaire focale de la

myogénine. [145]
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(A): Prolifération tumorale présentant des septas fibro-vasculaires

bordés par des cellules rondes avec des espaces pseudoalvéolaires (HES
x200) , (B) : Etude immunohistochimique montrant une expression
cytoplasmique de la desmine,(C) : Etude immunohistochimique

montrant une expression nucléaire diffuse de la myogénine. [145]
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Figure 35 :RMS a cellules fusiformes : prolifération de cellules fusiformes avec de

nombreux rhabdomyoblastes. [141]

Figure 36 : RMS : étude immunohistochimique montrant une expression nucléaire de

la Myo D1. [145]

5.1.2.Léiomyosarcome
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Le LMS est une tumeur maligne d’origine musculaire lisse [146] [147]. Sa présence
dans la téte et le cou est considérée comme rare, ne représentant que 4% des sarcomes
de la téte et du cou [148]. Cela reflete la rareté du muscle lisse trouvé dans cette région.

a. Age et sexe [149] [150] [151]

Le LMS peut s'observer a tout age mais I'age médian est de 60 ans. Deux tiers des
cas surviennent chez la femme. Dans notre étude, la prédominance est masculine (7
cas/8) et I’age de survenue est variable allant de 18 ans a 88 ans.

b. Localisation [152]

La majorité des LMS de la téte et du cou surviennent au niveau de la cavité buccale,
les tissus mous superficiels comme le cuir chevelu, les sinus paranasaux et les
machoires. Dans notre étude, 'atteinte est surtout cutanée et au niveau des fosses
nasales.

c. Aspects histologiques [153] [154] [155] [156]

Les cellules tumorales se disposent en longs faisceaux entrecroisés a angle droit.
(figure37) Elles ont un noyau central, a extrémités arrondies “en cigare’, qui peut étre
irrégulier, polymorphe, plurilobé ou monstrueux, et un cytoplasme abondant et
éosinophile. L’'index mitotique constitue le meilleur critere de malignité de ces tumeurs.
Pour les tumeurs cutanées, plus de deux mitoses pour 10 champs au fort grossissement
indiquent qu’il s’agit d’une tumeur maligne .On observe parfois des zones hyalinisées,
myxoides, hémorragiques et assez souvent nécrotiques.

d. Aspects immunohistochimiques [145]

La desmine est positive dans environ 50% des LMS . L’actine musculaire globale
(HHF35) et surtout I'actine musculaire lisse sont le plus souvent positives mais
moins spécifiques. L’H-caldesmone a une meilleure spécificité. Il est cependant peu

sensible. (Figure37)
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(C): Etude immunohistochimique montrant une expression de la desmine. [145]
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5.1.3. Sarcome de Kaposi

La maladie de kaposi est I'une des premiéres maladies opportunistes reconnues
du sida. Il s'agit d'une affection tumorale a point de départ multifocal, marquée par une
double prolifération endothéliale et fibroblastique anarchique [157]. C’est une tumeur
rare qui représente 1% des sarcomes et 20-25% des sarcomes de la téte et du cou [158].
L'agent causal est ’'HHVS8 (Herpes virus humain type 8) [159].

a. Age et sexe [160] [161]

L’age de survenue du SK dépend de son type. La maladie de Kaposi (MK) associée
au sida survient préférentiellement chez I'adulte jeune (en moyenne de 35 ans). L’age de
nos patient varie entre 40 ans et 73 ans.

L’'incidence est élevée chez les hommes par rapport aux femmes.Cette
prédominance masculine est également notée dans notre série (3hommes/1femme).

b. Localisation [162] [163] [164] [165] [166] [167]

Cette tumeur siege au niveau de la peau ou des parties molles superficielles ou
profondes. Les lésions ORL siegent classiquement au niveau des muqueuses buccale et
pharyngée. Elles sont rarement isolées et peuvent précéder la lésion cutanée
caractéristique.

L’atteinte laryngée est rare . D’autres sites inhabituels ont été rapportés comme
le conduit auditif externe ou le cavum.

Dans ce travail, I’atteinte est exclusivement cutanée et intéresse la face dans tous
les cas.

c. Aspects histologiques [168]

L’aspect général est celui d’une tumeur de localisation dermique aux petites
cellules fusiformes, présentant des atypies faibles a modérées, avec une différenciation
vasculaire discrete sous forme de fentes étroites ou de vacuole cytoplasmique. Certains

signes sont indirects tels des hématies extravasées et des sidérophages. (Figure 38)
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d. Aspects immunohistochimiques [162]

Le CD34 est habituellement fortement positif. Le facteur VIII est inconstamment

positif. HHV8 est constamment positif. (figure 38)

(A) : Aspect clinique d’un SK [169] .

(B) :Prolifération tumorale faite de cellules fusiformes avec différenciation vasculaire.
(C) : Positivité nucléaire de ’'HHVS8. [145]

5.1.4. Dermatofibrosarcome de Darier Ferrand
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Le DFSDF, bien que rare, est le sarcome cutané le plus fréquent. Il s'agit d'une
tumeur lentement évolutive, classée comme une tumeur de malignité intermédiaire [85].
L'incidence estimée est de |'ordre de 0,8 a 4,2 cas/millions d'habitants par an [170].

a. Age et sexe [171,172]

Le diagnostic est habituellement porté entre 30 et 50 ans (toutefois les ages
extrémes se situent de |'adolescence jusqu'a 90 ans et plus). Les formes pédiatriques
sont rares (moins de 6 %). |l existe une tres légere prédominance masculine. Dans notre
série, les trois cas sont agés de 31 ans a 41 ans mais ils sont tous de sexe féminin.

b. Localisation [171] [173] [174]

Les principales localisations sont la paroi du tronc et la racine des membres. La
localisation au niveau de la téte et du cou représente 10 a 15 % des cas.Elle intéresse
principalement le cuir chevelu, la face et le cou. Nos résultats sont concordants avec ces
données. En effet, 2 cas sont localisés au niveau du cuir chevelu et un cas au niveau de
la joue.

c. Aspects histologiques [175]

Au plan microscopique, la tumeur infiltre le derme et I’hypoderme. En surface, elle
atteint ou non I’épiderme. En profondeur, elle s’étend le long des septas conjonctifs et
infiltre la graisse hypodermique. Elle est constituée d’une prolifération monomorphe de
fibroblastes disposés en rayons de roue (architecture storiforme).

Les cellules présentent un noyau allongé, régulier, sans atypies majeures. L’activité
mitotique est faible. (Figure 39)

d. Aspects immunohistochimiques [176]

La tumeur montre presque constamment une positivité pour le CD34 alors que

les autres marqueurs sont négatifs [177]. (Figure 39)
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e. Aspects moléculaires [178,179]

Le DFSDF présente des chromosomes en anneaux portant la translocation

t(17;22)(g22 ;q13) impliquant les génes COLIA1 et PDGFB .
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Figure 39 : DFSDF.

(A) : Aspect macroscopique (nodules protubérans) [180].

(B) : Prolifération tumorale dermique. [145].

(C) : Prolifération de cellules monomorphes avec une architecture storiforme ou en
faisceaux courts [175]

(D) : Etude immunohistochimique montrant une positivité du CD34 [176]
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5.1.5. Tumeur maligne des gaines des nerfs périphérigues

Les MPNST sont définies par la classification de I'OMS 2013 comme étant des
tumeurs malignes des gaines nerveuses survenant dans les nerfs périphériques,
développées a partir d'une tumeur bénigne des gaines des nerfs préexistante (souvent
un neurofibrome), ou chez un patient présentant une neurofibromatose de type 1 (NF1).
En dehors de ces situations, le diagnostic est basé sur une association de données
histologiques, immunohistochimiques et ultra structurales montrant une différenciation
schwannienne. [181]

Il s'agit de tumeurs rares qui représentent 5 a 10% des sarcomes [182]. L'incidence
dans la population générale est de 0,001% et passe a 5-10% chez les patients atteints
de NF1 [183]. Elles surviennent dans 50% des cas chez les patients atteints de NF1, dans
40% des cas selon un mode sporadique et seules 10% sont radioinduites [183].

a. Age et sexe [182]

Les MPNST apparaissent généralement entre la troisieme et la quatrieme décade
mais une révélation plus précoce est possible particulierement chez les patients atteints
de NF1. Le sex-ratio est proche de 1 avec une légere prédominance féminine.

Dans notre étude, I’atteinte intéresse une fille de 12 ans et un homme de 72 ans.

b. Localisation [184][185][186][187]

La localisation préférentielle est située au niveau des membres et du tronc, suivis
par la téte et le cou (4 a 20%). (Figure 40). Dans notre étude, les deux cas sont localisés
au niveau du cou et du front.

c. Aspects histologiques [188,189]

L’aspect général est habituellement celui d’un fibrosarcome mais il existe des
aspects particuliers.
Sur le plan architectural, les faits les plus importants a considérer sont : une

densité cellulaire variable, une organisation cellulaire variable (nodulaire, en boucles ou
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avec enroulements), et une disposition palissadique des noyaux (classique mais souvent
focale et retrouvée dans mois de 10% des schwannomes malins).

Les cellules tumorales sont fusiformes, aux contours irréguliers avec des noyaux
asymétriques courbés, ondulés ou en virgule. Le cytoplasme est peu coloré, a limites
mal visibles. (Figure 40)

d. Aspects immunohistochimiques

La PST00 est positive dans environ 50 a 60% des MPNSTs. La positivité est en regle
focale, ce qui la différencie de celle observée dans le mélanome et dans les tumeurs
nerveuses bénignes ( Figure 40). A noter que la MPNST dans sa forme épithélioide

montre une expression intense et diffuse de la PS100. [181]
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A. Tuméfaction du coté droit du cou.

B. densité cellulaire variable.

C. Cellules onduleuses.
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Figure 40: MPNST.

D. expression focale de la PS100. [145] [190]
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5.1.6. Tumeur fibreuse solitaire maligne

La TFS est une tumeur mésenchymateuse rare, d’origine (myo)fibroblastique, Mon
article décrite pour la premiere fois en 1931 par Klemperer et Rabin [191,192].
La prévalence de la forme maligne est de I’ordre de 5% [193].

a. Age et sexe [193] [194]

Cette tumeur atteint souvent I’adulte a partir de 20 ans, et elle est observée aussi
bien chez la femme que chez I’lhomme. Les deux cas de cette série sont notés chez des
femmes toutes les deux agées de 80 ans.

b. Localisation

La TFS a été décrite dans la plevre et le péritoine [195] [196], puis d’autres
localisations ont été signalées. Dans la téte et cou, le site le plus souvent atteint est la
cavité buccale [17], avec une prévalence de 3 % [194]. A ce niveau, plusieurs localisations
ont été décrites avec une prédominance au niveau de la face interne de la joue [ 195]
[197] ; les autres sites étant la langue, la gencive, les levres, le trigone rétromolaire, et
le palais [198] [199]. D’autres localisations ont été rapportées notamment |'orbite, le nez
et les sinus paranasaux ,le nasopharynx et I’espace parapharyngé , le larynx , les
glandes salivaires , et la thyroide. (Figure 41) Les deux cas de cette série sont localisés

au niveau de la CNS et de 'orbite. [200] [201] [202]

Figure 41 : Localisation sublinguale d’une TFS maligne.[203]
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C. Aspects microscopiques

La TFS se caractérise par un aspect architectural hétérogene dit zonal, fait d’une
alternance de zones hypercellulaires et de zones hypocellulaires, [204] avec une
vascularisation abondante d’aspect pseudo-hémangiopéricytaire [204]. Les cellules
tumorales sont fusiformes. (Figure 42). Les principaux criteres de la malignité sont : un
index mitotique> 4 mitoses / 10 champs au fort grossissement, une densité cellulaire
élevée, une nécrose tumorale, un pléomorphisme nucléaire marqué, et une invasion
vasculaire. [205]

d. Aspects immunohistochimiques

Le marquage par I’anticorps anti CD34 est fortement positif ce qui en fait un des
marqueurs les plus fiables malgré le manque de spécificité (198,199). Une expression

intense et diffuse du STAT6 est tres caractéristique. [206] (Figure 39).
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Figure 42 : TFS
(A) : prolifération tumorale composée de cellules fusiformes sur un fond
collagene avec vascularisation hémangiopéricytaire.

(B) :expression immunohistochimique du CD34. [145]
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e. Aspects moléculaires

La TFS présente une fusion NAB2-STAT6 dans plus de 90% des cas. [207]

5.1.7. Sarcome nasosinusien de bas grade

Cette tumeur a été décrite par Lewis en 2012 sur une série de 28 cas [208].

a. Age et sexe : [208]

Le SNSBG survient particulierement chez les femmes d’age moyen (age médian de
52 ans). Le seul cas de notre série est noté chez une femme de 33 ans.

b. Localisation [208]

Cette tumeur atteint la région sino-nasale (cavité nasale et sinus éthmoide).

c. Aspect histologique [208]

Cette prolifération est constituée de cellules fusiformes monomorphes organisées
en faisceaux assez longs « aspect en aréte de poisson ». Une vascularisation
hémangiopéricytaire est souvent présente. Malgré la densité cellulaire, les mitoses sont
rares. (Figure 43)

d. Aspects immunohistochimiques [208]

Les cellules tumorales présentent un marquage assez diffus avec 1a PS100. Il existe
fréiguemment une positivité avec I’actine musculaire lisse et parfois la desmine.
Le CD34 est négatif. (Figure 43)

e. Aspects moléculaires [208]

Cette tumeur présente une translocation t(2 ;4)(q35 ;q31) dans environ 80% des
cas impliquant les genes PAX3-MAML3 . D’autres transcrits impliquant toujours PAX3

ont été récemment rapportés.
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Figure 43: SNSBG :

(A) : prolifération tumorale intéressant la muqueuse nasosinusienne.
(B) : prolifération constituée de cellules fusiformes monomorphes.
(O) : Etude immunohistochimique montrant une expression de ’AML.

(D) : Etude immunohistochimique montrant une expression de la PS100. [210]
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5.1.8. Myxofibrosarcome

Il s’agit d’un des sarcomes les plus fréquents chez I’adulte. [211] [212]
a. Age et sexe
L’age moyen est de 65 ans (40-80 ans), sans prédominance du sexe [213]. Le
seul cas de notre série est noté chez une patiente de 60 ans.
b. Localisation
Le MFS se localise surtout au niveau des membres. La survenue au niveau de la
téte et du cou est rare avec une incidence estimée de 2 a 4% [214] ; il atteint le sinus
maxillaire, la fosse infra-temporale, la fosse ptérygopalatine, ou la glande parotide
[215].
Le cas noté dans cette série est de localisation thyroidienne.

c. Aspects histologiques [216]

Il s’agit de tumeurs multinodulaires , souvent mal délimitées .On observe
souvent une alternance de zones myxoides et de zones plus cellulaires (Figure 44). Sa
vascularisation est abondante, sous forme de capillaires arciformes ,aux parois
épaisses , avec présence de cellules tumorales et inflammatoires qui semblent s’en
détacher. Les cellules, fusiformes et stellaires possedent un noyau hyperchromatique.
Les zones plus cellularisées , pléomorphes , présentent un aspect peu spécifique de
type <<histiocytofibrome malin >>.

d. Aspects immunohistochimiques : [215]

Le profil immunohistochimique on spécifique. Une Positivité focale pour CD34

et I'actine.
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Figure 44 : Myxofibrosarcome de bas grade :prolifération faite de nodules d’aspect

myxoide. [141]

5.1.9. Autres sarcomes des parties molles

5.9.1.1. Angiosarcome

Les angiosarcomes (AS) représentent 2 % de tous les sarcomes des tissus mous et
environ 5 % des sarcomes cutanés [217] [218]. L’AS de la téte et du cou, aussi dénommé
tumeur ou AS de Wilson—Jones [219] est la forme la plus fréquente d’AS, touchant avec
prédilection 'lhomme agé.

Aucun cas d’angiosarcome n’est noté dans cette série.

5.9.1.2. Synovialosarcome

Le SS représente 5 a 10 % des sarcomes des tissus mous. Il touche les sujets agés
entre 15 et 40 ans, avec une légere prédominance masculine. Il se localise de préférence
au niveau du genou. Les localisations cervico-faciales sont rares (moins de 10 % des
tumeurs mésenchymateuses malignes de cette région) [220] [221]. L’hypopharynx est le
site le plus souvent atteint, les autres localisations rapportées dans la littérature
comprennent lI'espace masticateur, I’espace parapharyngé, la région nasosinusale et le
pharynx [222].

Aucun cas de synovialosarcome n’est noté dans cette série.

5.9.1.3. Liposarcome
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De siege essentiellement au niveau du rétropéritoine et des extrémités, la
localisation au niveau de la téte et du cou du liposarcome est rare (3 a 6 %) [223]. Les
sites les plus communs au niveau de la région cervico-faciale sont la joue (14 %), la
région cervicale antérieure (13 %), le larynx et le sinus piriforme (13 %), I’orbite (8 %) et
la région supra-glottique (7 %) [224].

Aucun cas de LPS n’est noté dans cette série.

5.9.1.4. Fibrosarcome

Le FBS de I'adulte est une tumeur maligne, composée de cellules fibroblastiques
sans autre différenciation cellulaire. Il s’agit donc d’un diagnostic d’élimination [225] .II
se développe essentiellement au niveau de la cuisse et du genou, du tronc, et des
extrémités distales. Il est rarement observé au niveau de la téte et du cou (5%), avec une
atteinte surtout des cavités sinusales et du nasopharynx. [226] [227] Aucun cas de
fibrosarcome n’est noté dans cette série.

5.9.1.5. Sarcome fibromyxoide de bas grade [228] [229] [230]

Il s’agit d’un sarcome rare qui se localise essentiellement au niveau des membres.
10% des cas se localisent au niveau de la téte et du cou.
Aucun cas de sarcome fibromyxoide de bas grade n’est noté dans cette série.

5.9.1.6. Sarcomes indifférenciés/inclassés :

IIs sont définis par ’OMS 2013 comme des sarcomes des tissus mous ne montrant
pas de lignée de différenciation identifiable par les techniques disponibles actuellement.
C’est un groupe hétérogene et il reste un diagnostic d’exclusion méme si des sous-
groupes génétiques sont en train d’immerger. [141] lIs représentent 20 % des sarcomes
des tissus mous et 25 % des sarcomes sur tissus irradiés [231]. Ils sont classés selon
leur aspect morphologique :

- A cellules fusiformes.

- A cellules rondes (figure).
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- A cellules pléomorphes.
- A cellules épithélioides.

lls sont souvent de haut grade et de mauvais pronostic.

Les sarcomes indifférenciés/inclassés a cellules pléomorphes correspondent a
une partie des anciens «histiocytofibromes malins » (MFH). lls atteignent en particulier
les patients agés.

Les sarcomes a cellules rondes sont plus fréquents chez les patients jeunes chez
qui il faut absolument rechercher un sarcome associé a une translocation. De
nouvelles entités de sarcomes a cellules rondes ont été récemment décrites : les
sarcomes caractérisés par une translocation BCOR-CCNB3 et associés a une
expression nucléaire de la cycline B3 en immunohistochimie [232] (Figure 45) ; les
sarcomes associés a une translocation CIC-DUX4 [233]. Les sarcomes a cellules rondes
avec un réarrangement d’EWSR1 avec des partenaires différents de ceux décrits dans
les sarcomes d’Ewing [234], sont classés également dans ce chapitre. [235]

Pour la localisation ORL, elle représente 3 a 10% des localisations des sarcomes
indifférenciés. La cavité nasale et les sinus paranasaux sont les sites les plus
freguemment atteints. Environ 25% des tumeurs sont associées a une radiothérapie
antérieure [236].

Dans notre étude, on a noté 3 cas de sarcomes indifférenciés des PM, dont un
est a petites cellules rondes, de localisation cervicale chez un garcon de 1 an, un est a
cellules pléomorphes, de localisation sinusienne chez un homme de 50 ans, et le

dernier a cellules fusiformes, de localisation cutanée chez un homme de 87 ans.
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Figure 45 : Sarcome a cellules rondes associé a une translocation BCOR-CCNB3 (a,

HES X 20) montrant une expression nucléaire de CCNB3 (b). [235]

5.2. Sarcomes osseux

5.2.1.Chondrosarcomes

Les chondrosarcomes sont un groupe hétérogene de tumeurs malignes d’origine
cartilagineuse [237].

a. Age et sexe

L'apparition du chondrosarcome se voit généralement entre 30 et 60 ans, avec
une prédominance masculine notée par plusieurs auteurs [238] [239]. Alishahi [2] a
montré une répartition égale entre les sexes. Mais dans I'étude menée par Guevara
Canales [240], le CHS est noté principalement chez les femmes. Dans notre étude, 3
patients sur 4 entrent dans cette tranche d’age, avec une prédominance féminine.

b. Localisation

Les localisations les plus fréquentes sont lI'os pelvien et les os longs.[241] Au
niveau de la téte et du cou, les CHS représentent 0,1 % de toutes les tumeurs [242]. Les
sites habituels au niveau de la sphere ORL sont les cavités nasales, les sinus para nasaux
et la mandibule [243,244]. Dans ce travail, 2 cas sont localisés au maxillaire supérieur,

un cas au niveau mandibulaire et un au niveau laryngé. (Figure 46 )
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Figure 46: masse irréguliere du maxillaire supérieur. [244]

c. Aspects anatomopathologiques

c.1. Chondrosarcomes conventionnels :

Les chondrosarcomes conventionnels constituent environ 85% de I’ensemble des
chondrosarcomes.

= Aspect microscopique :

Les chondrosarcomes sont constitués de lobules tumoraux de taille et de forme
irrégulieres, délimités par des septas conjonctifs avec des images de perméation
osseuse. Au sein des lobules, la cellularité est souvent importante. Les chondroblastes
tumoraux ont un noyau volumineux, a chromatine densifiée. Les aspects de binucléation
sont fréquents. Une activité mitotique peut étre présente, essentiellement dans les
tumeurs de haut grade. La matrice tumorale peut étre chondroide ou myxoide. Des
remaniements nécrotiques peuvent étre présents. [245] Les CHS conventionnels sont

gradés selon la classification proposée par O’Neal et Ackermann en 1952 et reprise par
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Evans. Elle tient compte du degré de différentiation, la cellularité, les anomalies
nucléaires et les remaniements de la matrice extracellulaire. [246]

» Chondrosarcome grade 1 : [247][248]

Il correspond a une tumeur cartilagineuse tres bien différenciée. La cellularité est
légérement augmentée par rapport a un chondrome. Les noyaux sont uniformes avec
des binucléations occasionnelles, sans activité mitotique. Les remaniements myxoides
sont en général absents. (Figure 47)

» Chondrosarcome grade 2 : [248]

La tumeur est cartilagineuse et manifestement maligne. La cellularité est plus
élevée par rapport au grade |. Les atypies nucléaires sont plus nombreuses. Quelques
mitoses sont présentes . On peut trouver des remaniements myxoides et nécrotiques.
(Figure 47)

> Chondrosarcome grade 3 : [248]

Tumeur manifestement maligne dont la différenciation cartilagineuse est difficile
a établir. La lésion est tres cellulaire. Les atypies cytonucléaires sont plus marquées avec
des chondrocytes pléomorphes et des mitoses fréquentes. On note I'importance des

remaniements myxoides et nécrotiques. (Figure 47)
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Figure 47: Grading d’Oneal et Ackerman [248].

Cette classification a une forte valeur pronostique. La fréquence des métastases

étant corrélée au grade de la tumeur. Ce risque métastatique est extrémement faible

pour les tumeurs de grade 1. [249]

La comparaison de la répartition des grades dans les différentes études des CHS

de la téte et du cou montre, contrairement a notre étude, une prédominance du grade |

(Tableau 18)
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Tableau 18 : Répartition des grades histologiques des CHS de la téte et du cou dans

les différentes études comparée a notre série.

Grade

Auteurs (Pays) I n(%) Il n(%) Il n(%) Indéterminé
LEE et al. [250] 2(25) 4(50) 1(12,5) 1(12,5)

(Corée du Sud)

HONG et al. [251] (Canada) 8(72.7) 3(27.3) 0 (0) 0

GADWAL et al. [252] (Etats-  9(64,3) 1(7,1) 4(28.6) 0

Unis)

SAITO et al. [253] (Etats- 43(76.8) 13(23.2) 0(0) 0

Unis)

BURKEY et al. [243] (Etats- 10(71,4) 1(7,1) 3(21,5) O

Unis)

GARRINGTON et al. [254] 17(46) 15(40,5) 5(13,5) O

(Etats-Unis)

FINN et al.[255] (Etats-Unis) 10(43,5) 9(39,1) 2(8,7) 2(8,7)
FU et al. [256] Etats-Unis) 6(60) 3(30) 110) 0
Notre série 1(25) 2(50) 0(0) 1(25)
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c.2. Formes particuliéres des chondrosarcomes : [257]

» Chondrosarcome mésenchymateux.
» Chondrosarcome a cellules claires.
» Chondrosarcome dédifférencié.

» Chondrosarcome périosté.

5.2.2.0stéosarcome

Les ostéosarcomes sont des tumeurs malignes caractérisées par la production d’os
ou d’ostéoide par les cellules tumorales.

a. Age et sexe

L’OS maxillo-mandibulaire, plus fréquent chez le sujet de sexe masculin, se
développe a un age moyen plus tardif (40 ans au lieu de 20 ans pour les OS des os longs)
[258]. Alishahi [2] a montré une prédominance masculine pour I'OS, mais dans I'étude
menée par Guevara Canales [240], I’OS est noté principalement chez les femmes. L’age
de nos patients varie entre 24 ans et 37 ans et 3 cas/5 sont de sexe masculin.

b. Localisation

Les OS se développent essentiellement dans les os longs. [259] Seuls 6-7 % des
OS sont localisés dans le massif facial, autant dans le maxillaire supérieur que dans la
mandibule [260]. (Figure 48). Les OS mandibulaires sont rares, leur incidence est
d’environ 0,035 a 0,2/100 000 personnes [260] [261]. Le site électif pour la mandibule
est la branche horizontale et la région symphysaire, alors qu’il n’y a pas de site électif
pour I’OS maxillaire [262] [263]. L’atteinte des autres structures osseuses (ethmoidales,
frontales, sphénoidales) est exceptionnelle [260].

Dans notre étude, la répartition topographique montre une prédominance de
I’atteinte mandibulaire notée dans 4 cas parmi les 5 cas diagnostiqués. Le cas restant

étant de localisation éthmoidale.
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Figure 48 : Ostéosarcome mandibulaire : Lésion ulcérée mandibulaire gauche

étendue a la région du trigone rétromolaire. [264]

c. Aspects anatomopathologiques [265] [266] [267] [268]

Sur le plan anatomopathologique, on distingue des :
= ostéosarcomes de haut grade de malignité : ostéosarcomes intramédullaires
de forme conventionnelle, ostéosarcome télangiectasique, ostéosarcome a
petites cellules, ostéosarcomes de surface de haut grade.
= ostéosarcomes de grade intermédiaire de malignité (ostéosarcome périosté).
= ostéosarcomes de bas grade de malignité (ostéosarcomes paraostéal,
ostéosarcomes intramédullaires bien différenciés)
Aspect microscopique de ’ostéosarcome de forme conventionnelle
Le diagnostic d’ostéosarcome repose histologiquement sur la double
identification d’une prolifération de cellules sarcomateuses d’une part, et d’une
ostéogenése d’origine tumorale d’autre part. Les cellules tumorales peuvent présenter
un aspect épithélioide, plasmocytoide, fusiforme ou peuvent étre rondes, claires,

anaplasiques ou pléomorphes. Ces cellules présentent des atypies cytonucléaires
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témoignant de leur malignité. L’ostéogenése tumorale se fait le plus souvent sur un

mode immature, sous la forme d’une substance ostéoide (Figure49).

Un ostéosarcome conventionnel peut produire une quantité variable de cartilage
ou de tissu fibreux, ce qui a conduit Dahlin a subdiviser les ostéosarcomes en plusieurs
sous- types en fonction de la matrice prédominante :

=>ostéosarcome ostéoblastique.

=>»ostéosarcome chondroblastique.

=>ostéosarcome fibroblastiques.

Ces différents types sous-types morphologiques ont un pronostic identique.

Dans la téte et le cou, le type chondroblastique a été décrit comme le type

histologique le plus fréquent. [269] [270] [271]

Tous les cas diagnostiqués dans cette série sont de type classique dont 4 de type

chondroblastique et un de type ostéoblastique.

A :type chondroblastique. B : type ostéoblastique. [145]
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5.2.3. Sarcome d’Ewing

Le sarcome d’Ewing est une tumeur rare, et I’on estime son incidence a 3,2 par
million d’enfants de moins de 15 ans soit environ 80 a 100 cas par an en France [272].
a. Age et sexe
Il survient surtout chez I’enfant ou l’adulte jeune. Il est rare chez
I’adulte aprés 30 ans [273]. Chez I’enfant le pic d’incidence se situe entre 5
et 9 ans chez les filles et entre 10 et 14 ans chez les garcons. Les garcons
sont plus souvent atteints que les filles, avec un sex-ratio d’environ 6 pour
4 [274].
b. Localisation
Le SE est habituellement localisé dans I'os [273] ou il représente la deuxieme
tumeur osseuse maligne primitive de I’enfant (5 a 15% de I’ensemble des tumeurs
osseuses malignes primitives), apres I’ostéosarcome. Il peut également se localiser en
extra-osseux.
> Sur le squelette
Le sarcome d’Ewing peut atteindre tous les os du squelette. Les os du crane et du
massif facial sont des localisations exceptionnelles. L’os frontal ou pariétal semble plus
souvent atteints que la mandibule, le maxillaire ou la base du crane [274].
» Localisations extra osseuses
Des sarcomes d’Ewing des parties molles peuvent exister aux membres mais aussi
au tronc, au rétropéritoine... [275].

Dans la téte et le cou, il touche généralement le larynx et les fosses nasales[276]
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c. Aspects anatomopathologiques

Dans sa forme la plus classique, le sarcome d’Ewing est une tumeur tres cellulaire
faite de petites cellules rondes. [277]

A I’étude immunohistochimiques, les cellules du SE surexpriment le CD 99 dans
87-100% des cas. (Figure50) L'immunomarquage est membranaire et doit étre diffus et
intense. Cette immunoréactivité est cependant non spécifique. [278]

d. Aspects moléculaires: [279][280] [281][282][283][284]

Les tumeurs de la famille Ewing sont caractérisées par la présence, dans 85% des
cas, d’une translocation chromosomique t(11 ;22)(q24 ;q12). Dans 10-15% des cas, il
existe une autre translocation : t(21 ;22)(g22 ;q12). Dans moins de 1% des cas, d’autres
translocations sont décrites.

Le diagnostic est obligatoirement confirmé par une analyse moléculaire par FISH,

Figure 50: Sarcome d’Ewing

(A) : prolifération faite de petites cellules rondes.

(B) : expression immunohistochimique membranaire intense et diffuse du CD99.
[145]
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IV. FACTEURS PRONOSTIQUES

Les facteurs pronostiques importants sont le sexe, le grade et la taille de la
tumeur, I'état des marges chirurgicales, le sous-type histologique et le statut
ganglionnaire [19,11,46,285].

1. Sexe :

Le sexe masculin est considéré comme un facteur de mauvais pronostic pour les
sarcomes des tissus mous de tous les sites corporels.[286] Aucune conclusion
concernant I'impact du sexe sur le pronostic ne peut étre tirée de ce travail vu le manque

de données évolutives dans la plupart des cas.

2. Grade histologique

Dans une étude, Park et collaborateurs [287] ont examiné 122 cas des sarcomes
de la téte et du cou et ils ont déterminé qu'un grade histologique élevé était associé a
une survie tres faible par rapport aux sarcomes de bas grade.

Plusieurs systemes ont été proposés pour prédire I’agressivité des sarcomes des
parties molles depuis les travaux de Broders en 1939 mais le plus précis, le plus
reproductible et le plus prédictif est le grade de la Fédération Nationale des Centres de
Lutte Contre le Cancer (FNCLCC) décrit par Trojani et al. en 1984 [288,289,290,291].

Ce grade repose sur une évaluation sur la tumeur initiale non traitée 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

le tableau suivant (Tableau 19).

M.EL AZZAOUI ANASSE 133



Les sarcomes de la téte et du cou

These N°188/20

Tableau 19 : Systéme de grade histologique selon la FNCLCC [2, 16]

Items

Score

Différenciation tumorale

1: sarcome ressemblant a un tissu adulte
normal

2: sarcomes pour lesquels le diagnostic
histologique est certain

3: sarcomes embryonnaires. sarcomes
épithéliodes, sarcomes a cellules claires.
sarcomes alvéolaires des parties molles.
sarcomes indifférenciés et sarcomes pour

lesquels le type histologique est incertain

Index mitotique
(surface du champ : 0.1734 mm?2)

1: 0 a 9 mitoses pour 10 champs a fort

grossissement
2: 10 a 19 mitoses pour 10 champs a fort
grossissement
3: = 19 mitoses pour 10 champs a fort
grossissement

Nécrose tumorale

0 : absence de nécrose

1 : moins de 50 % de nécrose

ro

: plus de 50 % de nécrose

Grade = somme de scores des items

2-3 - grade I (bas grade)
4-5 - grade II (grade intermédiaire)
6-8 : grade III (haut grade)

La comparaison du grade des sarcomes des PM selon le grading de la FNCLCC

montre une prédominance du grade |, contrairement aux autres séries ou le grade Il est

le plus fréquent (Tableau 20).
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Tableau 20 : Comparaison du grade histologique selon la FNCLCC dans notre série

avec celles de la littérature

Auteurs (Pays) Grade
| Il 1
(%) (%) (%)
R. Gonzalez (Mexique) [292] 21,6 19,6 58,8
Lajer, C.B (Danemark) [293] 11,5 50 38,5
N. Penel (France) [294] 25,6 25,6 48,8
Notre étude 41,7 33,3 25

3. Taille de la tumeur :

Dans la méme étude publiée par Park et collaborateurs [287], les taux de récidive
locorégionale étaient beaucoup plus élevés pour les lésions mesurant plus de 10 cm de
diametre par rapport aux tumeurs de 5 cm ou moins. Le méme constat est fait dans
notre travail ou sur un total de 6 récidives, 4 cas ont une taille dépassant 5cm. La
proportion des cas métastatiques est également plus élevée pour les tumeurs de plus
de 5cm. Cependant, il n’est pas possible d’avoir des résultats significatifs vu le faible

nombre de cas bien documentés.

4. Marges chirurgicales :

Dans les sarcomes de la téte et du cou, I’échec de I'obtention de marges
chirurgicales négatives est associé a un échec du controle local et a un mauvais pronostic
[295]. Dans une série de 146 patients porteurs de sarcomes de la base du crane et des
tissus mous, les taux de survie a 5 ans étaient de 77%, 43% et 36% pour les marges

chirurgicales négatives, marginales (<1 mm) et positives respectivement. La présence
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de marges positives/étroites était le seul prédicteur indépendant d'une mauvaise survie
dans l'analyse multivariée [295]. Le méme résultat était noté dans I’étude de Barosa [3]
,avec une survie moyenne de 55,3 ans , 50 ans, et 19,8 ans pour les marges
chirurgicales négatives, marginales (<1 mm) et positives respectivement. Dans I’étude
d’Oualla [42], les cas avec des limites saines sont marqués par la non récidive durant 02
a 04 ans, et ceux avec des limites tumorales sont caractérisés par la progression, la
récidive, et le déces. Dans I’étude de Rapidis [7,] les limites saines évoluaient vers un
controle local dans 13/ 14 soit 93% des cas.

Dans notre série, le taux de récidive, de progression locale ou de métastase est
plus important en cas de limites tumorales ou chez les patients n’ayant pas bénéficié
d’une résection chirurgicale. Cependant, il n’est pas possible d’avoir des résultats
significatifs vu le faible nombre de cas bien documentés.

La comparaison de la proportion des cas avec limites saines ou tumorales avec les
autres séries montre une proportion des cas avec limites tumorales plus importante dans
notre série. Ceci pourrait étre dd a un diagnostic a des stades avancés ou I’exérese large
devient impossible (Tableau 21).

Tableau 21 : Comparaison de la gualité de I’exérése chirurgicale avec les autres séries.

Auteurs (Pays) Limites
Tumorales n (%) Saines n (%) NP n (%)
Bobby [6] (Etats-Unis) 58 (31,2) 71 (38,2) 57 (30,6)
Barosa [3] (Portugal) 5017,2) 9(31) 15(51,8)
Notre étude 10 (45,4) 7 (31,8) 5(22,8)
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5. Sous-type histologique

L'influence du sous-type histologique sur le pronostic a été abordée dans un
rapport du registre des sarcomes de la téte et du cou de la Society of Head and Neck
Surgeons, qui a rendu compte des résultats du traitement chez 214 patients atteints de
sarcome de la téte ou du cou (194 adultes et 20 enfants) [295 ]. La survie globale sans
maladie était de 56% a cing ans. Les principaux déterminants de la survie étaient les
marges de résection et le type histologique. Les patients atteints de chondrosarcome ou
de dermatofibrosarcome protuberans avaient une survie proche de 100%, tandis que
ceux atteints d'histiocytome fibreux malin (MFH) ou de fibrosarcome avaient une survie
de 60 a 70%. Les patients atteints d'ostéosarcome et d'angiosarcome ont eu la plus faible
survie, moins de 50% a cing ans. [122]

Le RMS et la MPNST sont des sous-types histologiques particulierement agressifs
. Avant la chimiothérapie moderne, le RMS était rarement guéri. Cependant, en utilisant
des approches modernes de traitement, le RMS est curable chez plus de 75% des enfants
[296].

6. Les métastases ganglionnaires :

Bien que les métastases ganglionnaires puissent étre considérées comme une
partie essentielle de la stadification, elles sont rares dans les sarcomes de la téte et cou,
se produisant dans environ 10% des cas et le plus souvent par le RMS et I'AS du cuir
chevelu. [297] . Les données sur l'impact des métastases ganglionnaires sur le pronostic
sont contradictoires [298]. Dans notre étude les métastases sont présentes dans 44.4%
des cas dont I’évolution est connue. Elles sont principalement secondaires au RMS (6
cas).

La comparaison de la fréquence des métastases dans notre série avec la littérature

est détaillée dans le tableau ( tableau2?2)
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Tableau 22: Fréguence des métastases dans notre série et dans celles de la

littérature.

Auteur (Pays) Métastase n (%)
Hammami (tunisie) [5] 4 (26,7)
Pacheco (Brézil) [44] 8 (22)
Oualla ( Maroc) [42] 6 (60)
Stavrakas (Royaume-Uni) [4] 6 (15)
Vassiliou (Royaume-Uni) [1] 7 (6,5)
Barosa (Portugal) [3] 5(17)
Bobby (Etats— Unis) [6] 12 (6,5)
Notre étude 12 (44.4)

7. Les sarcomes associés aux rayonnements : [299]

Historiguement, les sarcomes survenant dans des tissus préalablement irradiés
ont un pronostic moins favorable par rapport aux sarcomes de novo . Il y a plusieurs
raisons potentielles pour ce pronostic notamment le retard de diagnostic, les limitations
de la résécabilité en raison de la taille et de I'emplacement de la Iésion avec une
incapacité a avoir de larges marges chirurgicales, le haut grade de la plupart des
sarcomes associés aux rayonnements, l'incapacité a donner une pleine dose de RT a un
site qui a déja été irradié, I'utilisation d'une chimiothérapie antérieure pour le premier
cancer qui peut limiter les choix pour une thérapie ultérieure, et les différences
biologiques qui peuvent refléter les effets des radiations sur la génétique des cellules et
les différentes pathogeneses comparées avec des sarcomes spontanément apparus,
dont certains sont caractérisés par des mutations spécifiques.

Ce mauvais pronostic est également noté dans le seul cas de sarcome radio-induit noté

dans notre série et qui est métastatique.
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8. Envahissement des structures vasculo-nerveuses.

Dans les sarcomes des parties molles, I'impact pronostique de I’envahissement
vasculonerveux ou osseux a été décrit dans plusieurs études [300, 301], en particulier
I’envahissement vasculaire qui a souvent été retrouvé comme facteur pronostique
important de risque métastatique [302,303]. Cet envahissement concernerait 10 a 40 %
des STS de grade 3 [304, 305].

Pour les sarcomes osseux, I’envahissement neuro-vasculaire est rare dans les
ostéosarcomes, exceptionnel dans les chondrosarcomes, et absent dans le sarcome
d’Ewing [306] .

9. Stade tumoral

L’analyse de la base de données SEER a montré, comme rapporté par d’autres
études, qu’un stade TNM avancé (TNM stade-groupe lll et IV) est associé a un mauvais
pronostic [307].

9.1. Sarcomes des tissus mous : [308]

Dans la version 2017 (huitieme édition), la plus récente, du systeme de
stadification TNM conjoint de I'American Joint Committee on Cancer (AJCC) et de I'Union
for International Cancer Control (UICC), la stadification TNM pour les sarcomes des tissus
mous de la téte et du cou differe de celle des sarcomes survenant a d'autres sites
corporels , etil n'y a pas de groupes de stades pronostiques . Ce systeme de stadification
est utilisé pour tous les sarcomes des tissus mous de la téte et du cou, a I'exception des
angiosarcomes, des rhabdomyosarcomes embryonnaires et alvéolaires et du sarcome de
Kaposi (qui n'ont pas de systeme de stadification AJCC).

(Annexe5)

9.2. Sarcomes osseux : [309]

Il existe un systeme de stadification TNM pour les sarcomes osseux dans le manuel

de stadification du cancer AJCC / UICC; cependant, il n'a pas été largement adopté dans
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le passé. La derniere version (huitieme édition, 2017) classe les sarcomes osseux

survenant dans le crane et les os du visage de la méme maniere qu'elle classe les tumeurs
survenant dans le squelette et le tronc appendiculaires, et il existe un ensemble de
groupes de stades pronostiques (Annexes 6 et 7 ) . Il reste a voir si cette version sera

largement adoptée pour une utilisation clinique.
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V. Traitement :

1. Chirurgie : [7] [20] [310]

La chirurgie constitue la premiere approche thérapeutique des sarcomes de la téte
et du cou, quel que soit I’age, avec quelques exceptions dans la population pédiatrique
. Cependant, la chirurgie radicale dans la région cervico-faciale peut étre une tache
difficile a cause de la complexité de la région cervico-faciale et des problemes
fonctionnels et esthétiques postopératoires . La chirurgie, avec obtention de limites
d’exérese saines, varie entre 31 et 78 % des cas selon les séries .

Le curage ganglionnaire est discuté, vu que les sarcomes ne métastasent au niveau

ganglionnaire que dans 3 % a 10% des cas .

2. Radiothérapie: [20,310,311]

La radiothérapie est utilisée comme adjuvante pour avoir un meilleur controle
local. Cependant, un faible pourcentage de patients est traité par la radiothérapie comme
traitement de premiére intention avec ou sans chimiothérapie . La radiothérapie
adjuvante est généralement recommandée pour les sarcomes de haut grade, les larges
tumeurs (> 5 cm), en cas de limites chirurgicales tumorales et en cas de lésions

récidivantes .

3. Chimiothérapie: [20,312,313]

La chimiothérapie néoadjuvante possede plusieurs avantages comme le traitement
précoce des métastases infracliniques, la diminution de la diffusion métastatique lors
du geste chirurgical, la possibilité de déterminer la chimiosensibilité de la tumeur et
surtout de rendre opérable une lésion qui ne I’était pas initialement . La chimiothérapie
est parfois utilisée exclusivement comme traitement palliatif en cas de contre-indication
a I’anesthésie générale, d’une taille dépassant les 8 cm, I'inextirpabilité tumorale et la

présence de métastase .
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4. Thérapies ciblées [217, 314]

Avec le développement des thérapies ciblées en oncologie, plusieurs
thérapeutiques ciblées peuvent étre utilisées dans les sarcomes notamment le
Bévacizumab, un anticorps recombinant humanisé anti-VEGF, utilisé pour le traitement
des angiosarcomes , ou I'lmatinib pour le dermatofibrosarcome de Darier Ferrand .

Le tableau suivant présente les différents protocoles thérapeutiques utilisés par

les différentes séries en comparaison avec la notre. (Tableau 23)
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Tableau23 : Comparaison des protocoles thérapeutiques avec les autres

séries.

Auteur et pays Hammamie  Bobby Stavraks Oualla Notre

[5] [6] [4] [42] étude

(Tunisie)  (Etats- (Royaume- (Maroc)
n (%) Unis) Unis)
n (%) n (%) n (%) n (%)

CHT seule 5 (41,6) 8 (4,8) 3 (7,6) 5 (55,6) 7(21,9)
CHR seule 0 49 (29,5) 14 (35,8) 1(11,1) 6(18,7)
CHR+CHT AD)J 0 12 (7,3) 2 (5,2) 2 (22,2) 3(9,3)
CHR+RT 4 (33,3) 42 (25,4 12 (30,8) 1(11,1) 4(12,5)
CHR+CHT ADJ+RT 1(8,4) 40 (24) 4 (10,2) 0 3 (9,3)
CHR+Imatinib 0 0 0 0 1(3,2)
CHT néo+CHR 0 0 0 0 1(3,2)
CHT néo +CHR 0 0 0 0 1(3,2)
+CHT adj
CHT néo+CHR+RT 2(16,7) 0 0 0 2(6,2)
CHT+RT 0 15 (9) 2(5,2) 0 3(9,3)
RT seule 0 0 2 (5,2) 0 1@3,2)
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VI. Evolution

Le pronostic des sarcomes cervico-faciaux est défavorable , avec des récidives ,
des progressions locales et des localisations métastatiques . La survie globale a cinqg
ans est comprise entre 44 et 80 % et la survie sans maladie varie entre 45 et 62 % [20].

Le tableau suivant présente les différentes possibilités évolutives dans les
différentes séries en comparaison avec la notre. (Tableau 24)

Tableau24 : comparaison des possibilités évolutives avec les autres séries.

Evolution Récidive n(%) Métastase Progression Déces
n(%) locale n(%) n (%)
Barosa [3] Portugal 15(51,8) 5(17,2) NP NP
Melissa [315]ltalie 4 (44,4) 0 0 4 (44,4)
Hammami [5]Tunisie 2 (14,2) 3(21,4) 0 2 (14,2)
Oualla[42] Maroc 1(10) 1(10) 6 (60) 3 (30)
Notre étude 6 (22.2) 12 (44.4) 10 (37) ?
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CONCLUSION
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Les sarcomes de la téte et du cou sont des tumeurs rares avec une grande
variabilité histologique, et qui peuvent intéresser plusieurs sites anatomiques.

Dans notre étude, les sarcomes de la téte et du cou surviennent a un age
généralement plus jeune que celui des autres séries de la littérature, avec, en
concordance avec la littérature, un prédominance masculine et des sarcomes des parties
molles. Les localisations cutanée et nasosinusienne sont les plus fréquentes. Le RMS est
le principal type histologique.

Cette étude révele également une taille tumorale plus grande, avec un taux plus
important de limites tumorales et de métastases.

Ce travail a été confronté a plusieurs difficultés :

- Limportance des données manquantes en particuliers les données

thérapeutiques et évolutives.

- La grande hétérogénéité lésionnelle avec un faible effectif pour chaque type

histologique, ce qui complique I'obtention de résultats significatifs.

- L’hétérogénéité des répartitions adoptées par chaque auteur pour certains

parametres ce qui rend les comparaisons parfois difficiles.

Pour remédier a ces probleme, d’autres études, prospectives, et sur un échantillon

plus large doivent étre menées.
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Résume

Les sarcomes représentent un groupe hétérogene de tumeurs malignes ayant

comme point commun une origine mésenchymateuse. Ce sont des tumeurs agressives
souvent localement invasives avec un fort potentiel métastatique. Les sarcomes de la
sphére ORL sont tres rares. llIs représentent 4% a 10% de I’ensemble des sarcomes.
Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive analytique portant sur les sarcomes osseux
et des parties molles de la téte et du cou, diagnostiqués au service d’anatomie
pathologique du CHU Hassan Il, Fes, sur une période de 13 ans (2007-2019). Son
objectif est d’étudier les aspects épidémiologiques et anatomopathologiques de ces
tumeurs dans notre contexte.

50 cas de sarcomes de la téte et du cou sont colligés. L’age des patients est
légeérement plus jeune que celui rapporté dans la littérature, il varie entre 1 jour et 88
ans avec une moyenne de 37,66 ans. Comme décrit par la plupart des séries, une légere
prédominance masculine (sex-ratio=1,27) est notée. La localisation au niveau des
parties molles est la plus fréquente (80%), particulierement cutanée et nasosinusienne.
Le rhabdomyosarcome et le |éiomyosarcome sont les types histologiques les plus
fréquents (32% et 16 % respectivement).

Les protocoles thérapeutiques les plus utilisés sont la chimiothérapie seule
(19,5%), suivi par la chirurgie seule (16,7%) , puis la chirurgie et la radiothérapie
adjuvante (11,1%).

L’évolution est marquée par la survenue fréquente des métastases (44,4%), des

progressions locales (37%) et des récidive (22,2%).
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ABSTRACT

Sarcomas represent a heterogeneous group of malignant tumors having as a
common point a mesenchymal origin. They are aggressive tumors that are often locally
invasive with a high metastatic potential. Sarcomas in head and neck are very rare. They
represent 4% to 10% of all sarcomas.

This is a retrospective descriptive analytical study of bone and soft tissue
sarcomas of the head and neck, diagnosed in the Department of Pathological Anatomy
of the CHU Hassan Il, Fes, over a period of 13 years (2007- 2019). Its objective is to
study the epidemiological and pathological aspects of these tumors in our context.

50 cases of sarcomas of the head and neck are collected. The age of the patients
is slightly younger than that reported in the literature, varying between 1 day and 88
years with an average of 37.66 years. As described by most of the series, a slight male
predominance (sex ratio = 1.27) is noted. The location in the soft parts is the most
frequent (80%), particularly cutaneous and nasosinus.Rhabdomyosarcoma and
leiomyosarcoma are the most common histologic types (32% and 16% respectively).

The most used therapeutic protocols are chemotherapy alone (19.5%), followed by
surgery alone (16.7%), then surgery and adjuvant radiotherapy (11.1%).

Evolution is marked by the frequent occurrence of metastases (44.4%), local

progressions (37%) and recurrence (22.2%).
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Annexe 1 :

Identité :

-Référence anatomopathologique: -IP :
-Nom : —-Prénom :
-Age : -Sexe :

Service demandeur :
Facteurs de risque :

Localisation :

e Sarcomes des parties molles :
> Extra Cutanée :

Face O Cuir chevelu O CNS O Orbite O Larynx O

Cavum O GS O Cou 0. Thyroide O Autre (a préciser)
» Cutanée :

e Sarcomes ostéocartilagineux :
Mandibule O Maxillaire supérieur O. Autre (a préciser)

Type de Prélevements :

Biopsie O Exérese O Biopsie-exérese O Non
préciser
Taille tumorale :
Type histologique :
Sous type histologique :
> Rhabdomyosarcome :
Embryonnaire O Alvéolaire O Pléomorphe O
> Ostéosarcome :
- Classique O
Ostéoblastique O Chondroblastique O Fibroblastiques O
- Autre O (a préciser)
» Chondrosarcome :
Classique O Forme particuliere O (a préciser)
Mitoses (Score selon la FNCLCC):
Nécrose :
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-Absente: O - <50%: 0O

Grade :

> Sarcomes des parties molles (FNCLCC) :

-Grade | O - Grade ll O - Grade lll O

» Chondrosarcomes
Grade | O - Grade ll O - Grade lll O
Limites :

Tumorales O Saines O No

Emboles vasculaires :

Guérison O  Progression locale O  Récidive locale O
O

Présents O Absents O Non précisés O
Traitement :
Chirurgie O Radiothérapie O Chimiothérapie O Autre : O
Evolution :

->50% : O

-Non précisé O

-Non précisé O

n précisées O

Métastase O Déces
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Annexe 2 : Classification de ’'OMS 2013 des tumeurs de I’os et des tissus mous

[40]

TUMEURS DES TISSUS MOUS

TUMEURS OSSEUSES

TUMEURS ADIPOCYTAIRES

Bénignes
Intermédiaires (Localement agressives)

» Tumeur lipomateuse atypique

» Liposarcome bien différencié
Malignes

» Liposarcome dédifférencié
Liposarcome myxoide
Liposarcome pléomorphe
Liposarcome NOS

YV V V

TUMEURS FIBROBLASTIQUES/
MYOFIBROBLASTIQUES

Bénignes
Intermédiaires (Localement agressives)
Intermédiaires (Rarement métastatiques)

» Dermatofibrosarcome protuberans

»  Tumeur fibreuse solitaire

Tumeur fibreuse solitaire maligne

» Tumeur myofibroblastique inflammatoire

» Sarcome myofibroblastique de bas grade

» Sarcome fibroblastique

myxoinflammatoire/Tumeur fibroblastique
myxoinflammatoire atypique

» Fibrosarcome infantile
Malignes

» Fibrosarcome adulte

» Myxofibrosarcome

» Sarcome fibromyxoide de bas grade

» Fibrosarcome épithélioide sclérosant
TUMEURS DITES FIBROHISTIOCYTAIRES
Bénignes
Intermédiaires (Rarement métastatiques)

TUMEURS MUSCULAIRES LISSES

Bénignes
Malignes
» Léiomyosarcome

TUMEURS PERICYTAIRE

TUMEURS CHONDROGENIQUES

Bénignes

Intermédiaires (Localement agressives)
»  Fibrome chondromyxoide

» Tumeur cartilagineuse atypique/Chondrosarcome grade

Intermédiaires (Rarement métastatiques)
Malignes
» Chondrosarcome

TUMEURS OSTEOGENIQUES

Bénignes
Intermédiaires (Localement agressives)
Intermédiaires (Rarement métastatiques)

Malignes
> Ostéosarcome

TUMEURS FIBROGENIQUES

Intermédiaires (Localement agressives)
Malignes

> Fibrosarcome de [’os

TUMEURS FIBROHISTIOCYTAIRES

TUMEURS HEMATOPOIETIQUES
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TUMEURS MUSCULAIRES SQUELETTIQUES
Bénignes
Malignes

» Rhabdomyosarcome

TUMEURS VASCULAIRES

Bénignes
Intermédiaires (Localement agressives)
» Hémangioendothéliome kaposiforme
Intermédiaires (Rarement métastatiques)
» Hémangioendothéliome rétiforme
> Angioendothéliome intralymphatique
capillaire
» Heémangioendothéliome composite
» Hémangioendothéliome pseudomyogénique
» Sarcome de Kaposi
Malignes
» Hémangioendothéliome épithélioide
» Angiosarcome des tissus mous
TUMEURS CHONDRO-OSSEUSES

» Chondrome des tissus mous

» chondrosarcome mésenchymateux extra-
squelettique

» Ostéosarcome extra-squelettique

TUMEURS STROMALES GASTRO
INTESTINALES

TUMEURS DES GAINES NERVEUSES

Bénignes
Malignes
» Tumeurs malignes des gaines des
nerfs périphériques
» Tumeur maligne des gaine des nerfs
périphériques de type épithélioide
»  Tumeur Triton maligne
> Tumeur a cellules granuleusesmalignes
» Ectomésenchymome

TUMEURS A DIFFERENCIATION INCERTAINE
Bénignes
Intermédiaires (Localement agressives)
Intermédiaires (Rarement métastatiques)
Malignes

» Synovialosarcome
Sarcome épithélioide
Sarcome alvéolaire des tissus mous
Sarcome a cellules claires des tissus mous

Y V V

TUMEURS RICHES EN CELLULES GEANTES
OSTEOCLASTIQUES

Bénignes

Intermédiaires (Localement agressives, rarement

meétastatiques)

Malignes
» Tumeur a cellules géantes maligne

TUMEURS NOTOCHORDALES

TUMEURS VASCULAIRES

Bénignes

Intermédiaires (Localement agressives, rarement
métastatiques)

Malignes

» Hémangioendothéliome épithélioide
» Angiosarcome

TUMEURS MYOGENIQUES

Bénignes
Malignes

» Léiomyosarcome 0SSeux

TUMEURS LIPOGENIQUES

Bénignes

Malignes

» Liposarcome 0Sseux

TUMEURS DE NATURE INDETERMINEE

M.EL AZZAOUI ANASSE

155




Les sarcomes de la téte et du cou

These N°188/20

>

>

Chondrosarcome myxoide extra-
squelettique

Sarcome d'Ewing extra-squelettique
Tumeur desmoplasique a petites cellules
rondes

Tumeur rhabdoide extra-rénale

Tumeur a cellules épithélioides
périvasculaires (PECome)

Sarcome intimal

SARCOME INDIFFERENCIE/INCLASSE

Y V V

TUMEURS MISCELLIENNES

Sarcome d’Ewing
Adamantinome

Sarcome osseux indifférencié pléomorphe de haut-grade
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Annexe 3 :Classification de I’OMS 2017 des tumeurs des cavités nasales, des sinus

paranasaux et de la base du crane. [41]

Carcinomas
Keratinlzing squamous cell carcinoma
Non-keratinizing squamous cell carcinoma
Spindle cell squamous cell carcinoma
Lymphoepithelial carcinoma
Sinonasal undifferentiated carcinoma
NUT carcinoma
Neuroendocring carcincmas
Small cell neurcendocring carcinoma
Large cel neuroendocrine carcinoma
Adenocarcinomas
Intestinal-type adenocarcinoma
hon-intestinal-type adenocarcinoma

Teratocarcinosarcoma

Sinonasal papillomas

Sinocnasal papilloma, inverted type
Sinonasal papllioma, oncocylic lype
Sinonasal papilloma, exophytic type

Respiratory epithelial lesions
Respiratory epithelal aderomatoid hamartoma
Seromucinous hamartoma

Salivary gland tumours
Pleomorphic adenoma

Malignant soft tissue tumours
Fibrosarcoma

Unditferentiated pleomorphic sarcoma

L elomyosarcoma

Rhabdomyosarcoma, NOS

Embrycnal rhabdemyosarcoma

Alveolar rhabdomyosarcoma

Pleomerphic rhabdomyosarcoma, adult type
Spindle cell rhabdemyosarcoma
Anglosarcoma

umour

8071/3
BO72/3
8074/3
8082/3
8020y3
8023/3*

8041/3
8013/3

8144/3
81403

908/3

81211
81211
812110

8940/C

8810/3
8802/3
8890/3
8900/3
8010/3
8920/3
8901/3
8912/3
9120/3
9540/3
9045/3*
9040/3

Borderline/low-grade malignant soft tissue tumours

Desmoid-type fibromatosis 88211
Sinonasal glomanglopericytoma 9150/1
Solitary fibrous tumour 8815/1
Epithelicid haemangioendothefoma 9133/3
Benign soft tissue tumours

Lelomyoma 83890/0
Haemangioma 9120/0
Schwannoma 9560/0
Neurofibroma 9540/0
Other tumours

Meningioma 95630/0
Sinonasal ameloblastoma 9310/0
Chondromesenchymal hamartoma

Haematolymphoid tumours

Extranodal NK/T-cell lymphorma a9719/3
Extraosseous plasmacytoma 9734/3

Neuroectodermal/melanocytic tumours
Ewing sarcoma/primitive neuroectodermal

tumour 9364/3
Oifactory neuroblastoma 9522/3
Mucosal melanoma 8720/3

The morphology codes are from the international Class foston of Disnases
for Oncology (IC0-0) [776A). Behaviowr is coded /D for banign fumours

/1 for urzpectfioc, barderiine, o urcertan behavicer, /2 for carcinoma In
situ and grage Il intraepenalal r and /3 for malignant bumours,
The dassf caton s modod from the prevous WHO classitication takng
rto account changes In cur understancing of these lesicrs,

*These now codes were aporeved By the IWRCAMHO Commities for ICD-0
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Annexe 4 : Classification de I’'OMS 2017 des tumeurs odontogénes et des tumeurs

osseuses maxillofaciales. [41]

Odontogenic carcinomas

Ameloblastic carcinoma

Primary intraossoous carcinorma, NOS
Sclerosing odontegenc carcinoma
Clear cell odontegenic carcinoma
Ghost cell odontogenic carcinoma

Odontogenic carcinosarcoma

IOdauoomlcweomn |

Benign epithelial odontogenic tumours
Ameloblastoma
Ameloblastoma, unicystic type

Metastasizing ameloblastorna
Squamous odontogenic tumour
Calcifying epithelial odontogenic tumour
Adencmatod odontogenic tumour

odontogenic tumours
Ameloblastic fibroma
Primordial adontogenic tumour
Odontoma
Odontoma, compound type
Odontoma, complex type
Dentinogenic ghost cell tumour

Qdontogenic fibroma

Cdontogenic myxoma/myxofibroma
Cementoblastomna
Cemento-ossifying fibroma

Qdontogenic cysts of inflammatory origin

Ameloblastoma, extracssecus/peripheral type

Benign mixed epithelial and mesenchymal

Benign mesenchymal odontogenic tumours

9270/3
9270/3
9270/3
9341/3°
9302/3*

8980/3

9320/3

9310/0
9310/0
9310/0
9310/3
9312/0
9340/0
9300/0

9330/0

9280/0
9281/0

9302/0

9321/0
8320/0
9273/0
9274/C

Malignant maxillofacial bone and cartilage tumours

Chondrosarcoma 9220/3
Chondrosarcoma, grade 1 922211
Chondrosarcoma, grade 2/3 9220/3

Mesenchymal chondrosarcoma 9240/3

Osteosarcoma, NOS 9180/3
Low-grade central osteosarcoma 9187/3
Chondroblastic osteosarcoma 9181/3
Parosteal osteosarcoma 9192/3
Periosteal osteosarcoma 919313

Benign maxiliofacial bone and cartilage tumours

Chondroma 9220/0
Osteoma 9180/0
Melanotic neuroectodermal tumour of infancy  9363/0
Chondroblastoma 923011
Chondromyxoid fibroma 92410
Osteoid osteoma 91910
Ostleoblastoma 9200/0
Desmoplastic fibroma 88231
Fibrososseous and osteochondromatous lesions
Ossifying fibroma 9262/0
Familial gigantiform cementoma

Fibrous dysplasia

Cemento-osseous dysplasia

Osteochondroma 92100
Giant cell lesions and bone cysts

Central giant cell granuloma

Peripheral giant cell granuloma

Cherubism

Aneurysmal bone cyst 9260/0
Simple bone cyst

Haematolymphoid tumours
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Annexe 5 : Huitieme édition de la stadification TNM pour les sarcomes

des tissus mous de la téte et du cou [308]

Primary tumour (T)

T= Primary tumour cannot be assessed

T Primary tumour = 2 cm

T2 Primary tumour = 2 do =4 cm

T3 Primary tumour = 4 cm

T4a Primary tumour infiltrates the orbital cavity, the

base of the skull, the craniofacial bones, the
wing muscles, and the parapharyngeal space
with large vessels

TAbL Cancer infiltrates brain tissue, the internal
carotid artery, pre-vertebral muscles, or central
nervous system by perineural spread

Regional lymph nodes (N)

MO Regional lymph nodes cannot be assessed or no
locoregional lymph node metastasis

M1 Locoregional lymph node metastasis

Diztant metastasziz (M)

MO Distant metastases — absent

M1 Distant metastases — present
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Annexe 6 : Huitieme édition de la stadification TNM pour les sarcomes

osseux de la téte et du cou

Primary tumour (T)

TX Primary tumour cannot be assessed

TOD Mo evidence of primary tumour

T Primary tumour = 8 cm

T2 Primary tumour = 8 cm

T3 Infiltration of adjacent bones and metastases

"leaping™ within the original bone

Regional lymph nodes (M)

MO Regional lymph nodes cannot be assessed or no
locoregional lymph node metastasis

M1 Locoregional lymph node metastasis

Diztant metastasziz (M)

(B [0] Distant metastases — absent
M1a Metastases to the lungs
M1b Metastases to bones and other organs
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Annexe 7 : Les groupes de stades pronostiques des tumeurs du squelette

, tronc , crane , et les os de visage .

Primary tumour (T)  Lymph node (N) Metastases (M) Histological Stage
malignancy grade
T NO MO G1orGX 1A
T2 NO M0 Gl orGX 1B
T3 NO MO G1orGX 1B
T NO M0 G2orG3 1A
T2 NO MO G2orG3 1B
13 NO M0 G2orG3 Il
AnyT NO M1a Any G IVA
AnyT N1 Any M Any G IVB
AnyT Any N M1b Any G IVB
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