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Abréviations

ACR : American College of Radiology
ADP : Adénopathie / adenopathy

BIRADS : Breast Imaging Reporting And Data System
IHC . Immunohistochimie

INO : Institut National d’ Oncologie

IRM : Imagerie par Résonance Magnétique
OSE : Quadrant Supéro-Externe

PAM : Plague Aréolo-Mammelonaire

QIE : Quadrant Inféro-Externe

Qll : Quadrant Inféro-Interne

Qs : Quadrant Supero-Interne
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Les sarcomes du sein sont des tumeurs malignes, tres rares mais agressives
représentant moins de 1 % des tumeurs malignes du sein [1, 2]. Ils s'intégrent dans le

cadre nosol ogique des tumeurs non épithéliales du sein.

La rareté des sarcomes mammaires explique la difficulté d établir des

recommandations de prise en charge al’ opposeé des carcinomes mammaires, frequents.

Sur le plan histologique, les sarcomes mammaires se développent au dépend du
tissu conjonctif de soutenement du sein. On distingue les sarcomes phyllodes des

sarcomes non phyllodes du sein. Seuls ces derniers seront traités dans ce travail.

Par ailleurs, les sarcomes du sein peuvent étre « De Novo » ou radio- induits,

apres cures de radiothérapie. Il s agit souvent d’' angiosarcome.

L es sarcomes non phyllodes du sein constituent un groupe tres hétérogene, dont
I"incidence annuelle, estimée a 45 cas pour dix millions de femmes par an, apparait

relativement stable. L’ age moyen de survenue est de 50-55 ans[3].

Cliniguement, ces tumeurs peuvent présenter a un stade précoce des similitudes
avec les |ésions bénignes du sein d’'ou la difficulté d établir un diagnostic positif de

facon aisée a ce stade.

Les modalités diagnostiques, néanmoins, restent inchangées. Elles se basent sur
les mémes piliers diagnostiques que pour les carcinomes du sein, a savoir, la
mammographie, |I'échographie mammaire voire IRM mammaire. A noter que les
sarcomes ont bien des caractéristiques radiologiques qui leur sont propres. Cependant le

diagnostic de certitude reste anatomopathol ogique.

—
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La mastectomie totale a été longtemps concue comme le Gold Standard du
traitement chirurgical devant un sarcome non phyllode du sein. Cependant il s avere
aujourd hui, comme dans le carcinome mammaire, que la chirurgie conservatrice du
sein couplée aux techniques d’ oncoplastie n’en soit pas moindre en terme d’ efficacité

carcinologique, tout en conservant le schéma corporel de la patiente.

Le traitement adjuvant a savoir laradiothérapie et/ou la chimiothérapie, a défaut

de consensus, est a discuter au cas par cas.

Le grade et la qualité de I'exérése chirurgicale sont considérés des facteurs

pronostic majeurs.

Notretravail dethese, en relatant une série de 17 cas colligésal’institut national
d’ oncologie de Rabat durant une période de 16 ans alant de I’année 2000 a 2015,
Sintéressera tout particulierement aux sarcomes non phyllodes du sein, afin d’en
individualiser les caractéristiques cliniques et paracliniques ainsi que les particul arités

thérapeutiques et |e profil pronostic de cette entité pathologique.

11
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EMBRYOLOGIE
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Le sein est une glande exocrine d’ origine ectodermique. L’ embryologie montre
gue le sein est une unité cutanée et glandulaire.

A partir de la4°™ semaine, quand |’ embryon mesure 8 mm, il y a apparition de
la créte mammaire qui est un épaississement bilatéral et linéaire de I’ ectoderme depuis
|’aissellejusqu’al’aine. (Figure 1)[4]

Y

Membre

/} ' Sup.

\ Emplacement
; du bourgeon

primaire

Créte
Membre inf, mammaire

A B

Figurel : embryon de 4 semaines ; apparition de la cré&e mammaire
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Deux bourgeons mammaires, primaire puis secondaire, apparaissent le long de
cette créte, ils sont symétriques, bilatéraux et situés au niveau de chaque pectoral.
(Figure 2)

Créte Bourgeon
mammaire secondaire

Ectoderme |
1
| |
@

|
Bourgeon I
primaire Mésoderme

Figure 2 : Apparition de deux bourgeons mammaires
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A la 6°™ semaine, la créte mammaire disparait, les deux bourgeons mammaires
persistent et forment I’ aréole. Cette étape constitue lafin de la période embryonnaire.

Au cours du 5°™ mois, les bourgeons mammaires sinvaginent dans le
meésoderme sous-jacent en 15 a 20 prolongements cylindriques pleins, lesquels se
dilatent a leur extrémité. Le meésoderme constituera le mésenchyme mammaire ( tissu
conjonctif de souténement).

Au 7™ mois, une lumiére se creuse dans ces prolongements, ¢ est I’ ébauche des

canaux galactophores. Figure 3

Mamelon
Cupule ombilique
Aréole

A futulr canal B

galactophore

Figure 3 : (A)Embryon de 6 semaines ; disparition de la créte mammaire
et formation de |’ aréole
(B) Fodus de 7 mois ;formation des futurs canaux galactophores

15
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Au 8% mois, ces canaux S ouvrent au niveau d une dépression épithéliale située
al’emplacement du futur mamelon.

En profondeur, les canaux se différencient en unités glandulaires.

En fin de période fodale, le sein est représenté par un léger relief cutané ou se
situent les orifices des canaux galactophores

L’ aréole correspond a la zone de I'épiderme qui entoure le mamelon. Elle
contient de nombreux bourgeons de glandes sudoripares et sébacées apocrines.

Une anomalie de développement peut survenir au cours de la période

embryonnaire atype de sein ou de mamelon surnuméraire. (Figure 4)

90%

5%

Figure4 : Localisations possibles de seins surnuméraires
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La glande mammaire est un organe fort singulier dans sa fonction, sa variété

anatomique ainsi que la diversité des différents tissus le constituant.

Au cours de ce chapitre, notre intérét sera tout particulierement porté sur

I’ anatomie chirurgicale plutdt que I’ anatomie descriptive.

Le but étant de bien connaitre et maitriser les différents éléments anatomiques
gui constituent les reperes les plus précieux du chirurgiens lors du geste chirurgicale et
de mieux comprendre certaines techniques proposées lors du traitement chirurgical des

sarcomes mammaires primitifs.

|-LA GLANDE MAMMAIRE [5]

1-Description

Le sein est un organe féminin bilatéral qui se positionne au niveau du thorax, en
avant du muscle grand pectoral. Sa base s étend du bord inférieur de la deuxiéme cote
jusqu’ au sixieme cartilage costal et, transversalement, du bord externe du sternum ala

ligne axillaire antérieure (figure 1.1).

Seslimites, saforme et son volume sont, cependant, variablesd’ un sujet al’ autre.
Il comporte a son sommet la plague aérolo-mamelonaire (PAM), composée de |’ aréole

et du mamelon.

La glande mammaire est attachée a la paroi thoracique, sur le muscle grand

pectoral, par la bourse séreuse de Chassaignac qui procure un espace de glissement.

18
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D Paro thoracique et glande mammaire : coupe
sagittale.




Chirurgie conservatrice des sarcomes non phyllodes du sein

L’ enveloppe cutanée du sein est constituée d’une peau fine qui entretient des
rapports étroits avec la glande en profondeur par I'intermédiaire des crétes de Duret
(figure 1.2). Le plan de ces crétes est un espace virtuel que I’on s attache a disséquer
lors d’une mammectomie. Cette dissection ne doit pas étre trop profonde pour ne pas
laisser assez de glande et ne pas léser le réseau vasculaire préglandulaire, ni trop

superficielle pour épargner les trois tuniques de la peau et leur plexus vasculaire.

Une seule zone cutanée adhere vraiment a la glande mammaire, ¢’ est la plague

aréolo-mamelonaire, car il n'y apas de tissu graisseux dans sa partie la plus centrale.

Ces deux espaces (bourse séreuse et espace virtuel des crétes de Duret) sont peu
vascularisés ; Ladissection chirurgicale aleurs niveaux est alors exsangue. Elle permet
de mobiliser des lambeaux glandulaires afin de combler la perte de substance

occasionnée par une tumorectomie.

Plus en profondeur et, surtout, a la partie inféro-externe, le sein est en rapport
direct avec les cotes et les muscles intercostaux expliguant le risque de bréche pleurale

en cas de dissection trop profonde.

Par ailleurs, il N’ existe pas de segmentation au niveau du sein, comme C est le cas

pour les poumons et |e foie, par conséquent | e terme quadrantecrtomie est impropre.

20
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s
Femeau
préglandulsirs

- Les réseaux vasculaires sous-dermique
et préglandulaire communiguent
par I'intermédiaire des crétes de Duret.
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2-Vascularisation

@ Vascularisation artérielle
U Vascularisation artérielle dela glande mammaire
La vascularisation de la glande mammaire repose sur un réseau rétroglandulaire
et un réseau antérieur. Celui-ci est composé d’ un réseau sous-dermique (plus dense a
proximité de la plague aréolo-mamelonnaire) et d’' un réseau préglandulaire (ala surface
delaglande), qui communiquent par |’ intermeédiaire des crétesde Duret (figure 1.3). Un

réseau anastomotique intraglandulaire assure la distribution du réseau antérieur.

Deux pédicules principaux et trois pédicules accessoires assurent I’ alimentation
du sein (figure 1.3). Les deux pédicules principaux sont :

— les branches de I’ artére thoracique latérale (anciennement artére mammaire
externe, qui est issue de I’ artere axillaire), entrant par le quadrant supéro-externe, elle
empreinte ensuite un trajet inféro-médial au sein du tissu sous cutané pour former des
anastomoses aves les branches de |’ artére thoracique interne et les artéres intercostales

danslarégion aréolaire.

Vu gu'il existe souvent plus de tissu sous cutané dans la région latérale du sein
gue dans la région médiale, ces artéres sont retrouvées le plus fréquemment a 1-2,5 cm
de la surface cutanée. Ces vaisseaux deviennent de plus en plus superficiels en

S approchant de |’ aréole.
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" Vascularisation de la glande mammaire.

Vascularisation artérielle de la glande mammaire

23

7~
A



Chirurgie conservatrice des sarcomes non phyllodes du sein

— les branches perforantes des deuxiéme, troisieme et quatrieme intercostaux
issues de |’ artére thoracique interne (auparavant dénommée artére mammaire interne,
naissant de I’ artere subclaviere), irriguant un large quadrant supéro-interne.

Lestrois pédicules accessoires sont :

— supérieur : branches de |’ artére acromiothoracique ;

— inféro-externe : branches latérales cutanées des arteres intercostales
postérieures (du troisieme au cinquiéme espace intercostal principalement) ;

— inféro-interne : branches perforantes inférieures de faible calibre de I’ artere
thoracique interne.

En outre, des rameaux gréles émergeant des artéres intercostales antérieures
(issues de " artere thoracique interne) irriguent la glande mammaire par sa base.

L es variations anatomi ques sont nombreuses et fréquentes. Chaque pédicul e peut
assurer alui seul la vascularisation. La chirurgie conservatrice impose le respect d au
moins un de ces pedicules. Ceci permet de faire des tumorectomies larges avec des

lambeaux glandulaires et ceci quelque soit lalocalisation de latumeur.

U Vascularisation artérielledela PAM

Lavascularisation de la plaque aréolo-mamel onaire repose sur un réseau profond
(le long des canaux galactophores) et un réseau sous-dermique (de disposition radiaire
ou annulaire) qui définit le cercle péri-aréolaire.

Cette vascularisation provient des branches de I’ artére thoracique interne et de
| artére thoracique externe qui passent dans |e tissu sous cutané et communiquent entre
elles.

Le plexus péri-aréolaire cutané et sous cutané constitue un repéere anatomique

important a connaitre lors de la chirurgie conservatrice du sein.

On peut deslors:
— soit réaliser une incision circonférentielle : I’ aréole est alors vascul arisee par le
réseau profond ; cette incision est utilisée lors du recentrage de la PAM aprés

désepidermisation péri-aréolaire.

—
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— soit décoller la plague aréolo-mamelonaire par une incision hémi-
circonférentiel qui préserve le réseau sous-dermique ; cette technique est utilisée lors

d’une tumorectomie retro-PAM avec conservation de cette derniére.

@ Drainage veineux
Ledrainage veineux du sein est divisé en deux systemes: superficiel et profond
U Le systeme veineux superficiel se trouve juste au dessous de la couche
superficielle du fascia superficiel et peut étre scindé en deux types
principaux : les veines transverses et les veines longitudinales

- Les veines transverses passent medialement dans e tissus sous cutané et
rejoignent les vaisseaux perforants qui se jettent dans la veine mammaire
interne.

- Les veines longitudinales remontent au noaud supra-sternal et se jettent
dans les veines superficielles de la base du cou.

U Quant au systéme veineux profond on reconnait trois groupes de veines le
constituant :

- Les branches perforantes de la veine mammaire interne qui représentent
les vaisseaux les plus larges du systéme veineux profond et qui se jettent
dans les veines innominées ipsilatérales.

- Les branches tributaires de la veine axillaire.

- Les branches perforantes des veines intercostales postérieures qui se
jettent dans les veines vertébrales et la veine azygos puis dans la veine

cave supérieure.

L’ ensemble de ces trois voies veineuses communiquent alafois avec le systeme
veineux pulmonaire et le systeme veineux vertébral, prétant ainsi chemin aux emboles

pulmonaires d’ origine tumorale et aux métastases osseuses et rachidiennes.
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1- veine cave
superieure
2- canal thoracique

3- veine thoracique
interne

4- veine thoracique
laterale

5- veine axillaire
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3-Drainage lymphatique

L e drainage mammaire est constitue :

—d un riche réseau cutané dans la couche profonde du derme ;

—d un réseau glandulaire profond associé aux lobes ;

— d’'un réseau péri-aréolaire (cercle de Sappey) associé aux tubules de plus gros
calibreet valvulés, sur lequel repose |’ anastomose entre les deux premiersréseaux. C’ est
ce cercle qui est a I’origine du concept de I'insertion péri-aréolaire du traceur du

ganglion sentinelle.

Du cercle péri-aréolaire partent quatre canaux collecteurs qui se dirigent vers
| aisselle, principalement vers le groupe ganglionnaire thoracique latéral. Lalymphe de
la partie médiale est drainée vers la chaine parasternale (ou chaine ganglionnaire
mammaire interne). Une voie lymphatique supérieure inconstante est parfois décrite, qui
va directement vers les ganglions de la fosse supraclaviculaire maeure (son

envahissement garde valeur de métastase).

Les ganglions lymphatiques du sein convergent donc vers deux groupes

essentiels : les ganglions axillaires et les ganglions parasternaux.

Les ganglions parasternaux sont Situés au niveau des trois premiers espaces
intercostaux en arriére des cartilages costaux et des muscles intercostaux et en avant de

laplevre.

Les ganglions axillaires sont répartis en cing groupes : axillaires pectoraux (ou
thoraciques latéraux, le long de |’ artére thoracique latérale), axillaires postérieurs (ou
subscapulaires), axillaires latéraux (ou huméraux), axillaires centraux (situés devant le
muscle sous-scapulaire, sous la veine axillaire), axillaires apicaux (sous-claviculaires).
Ces groupes, formant continuum au sein de la graisse du creux axillaire, ne sont pas

individualisables cliniquement : les classiques trois étages ganglionnaires de Berg (le
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niveau | en dessous du petit pectoral, le niveau |1 en arriére, le niveau |11 au-dessus du

tendon du petit pectoral ; figure 1.4) gardent toute leur valeur pour le chirugien.

L’ mage des cellules néoplasi ques se faisant obligatoirement versle 1% étage

puis le 26™ puis |e 3%™ étage sans saut d’ étage.

Les ganglions axillaires et parasternaux se jettent dans des ganglions de second

niveau supraclaviculaire.

L’ espace interpectoral (entre les muscles grand pectoral et petit pectoral) est le
siege des ganglions de Rotter (figure 1.1), répartis le long des branches pectorales des

vai sseaux thoracoacromiaux.
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I Ganglions
mammaires
- ternas

" Les trois niveaux du curage mammaire externe

(étages ganglionnaires de Berg)
et les ganglions mammaires internes

(chaine parasternale).
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4-1nnervation

@ Innervation de la glande mammaire
L’ innervation du sein est assurée par les branches cutanées du 2éme au 6éeme
nerfs intercostaux. Les branches cutanées latérales perforent les muscles intercostaux et

le fascia profond au niveau de laligne axillaire médiane suivant un trajet inférolatéral.

La 2éme branche cutanée |atéral e se termine en regard du prolongement axillaire

du sain.

La3éme, 4éme, 5éme et 6éme branches cutanées latérales continuent leur trajet
ala surface du muscle dentel€ antérieur le long de 3-5cm puis se divisent alalimite du

muscle pectoral en branche profonde et branche superficielle.

La branche profonde se dirige au dessous du fascia pectora a la ligne medio-
claviculaire ou elle margue une rotation de 90° pour s enfoncer dans la glande donnant

plusieurs rameaux.

La branche superficielle parcours le tissu sous cutané et se termine ala peau du

coté latéral du sein.

Il existe une branche cutanée antérieure qui innerve la portion médiale de la
glande. Aprés avoir perfore le fasciaen regard de laligne parastérnale, elle se divise en
branche latérale et branche médiale. Alors que la branche médiale croise le bord latéral
du sternum, la branche latérale se divise en plusieurs rameaux qui suivent un trajet
inférolatéral dans le tissu sous cutané. Ils deviennent progressivement plus superficiels

pour se terminer au niveau du revétement cutané de la plague aréolo-mamelonaire.

Les branches inférieures du plexus cervical superficiel participent également a

I"innervation de la partie haute du sein (figure 5).
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@ Innervation dela PAM
L’innervation de la PAM se distingue par une variation fréquente du trajet et de
ladistribution de ses rameaux, ce qui explique les données controversees des différentes
études. L’ aréole et le mamelon sont toujours innerves par les deux branches antérieure
et latérale du 3eme, 4éme ou 5éme nerfs intercostal, mais le nombre, la distribution et

lataille de ces branches nerveuses varient amplement.

Rareaum antsrisuras
du nerf aupraclaviculaire

f=eu du pleeus carvical supsarficial)

Parforanta
imtercos tal

frarmeswux artsrisurs)

Innervation de la glande mammaire.
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5-Nomenclature des guadrants et segments

La dénomination des différents quadrants et segments du sein est rappel ée dans
la(figure 1.6)

F

| Le sein est divisé en quatre quadrants
(supéro-externe, supéro-interne, inféro-interne
et inféro-externe), centrés sur la plague
aréolo-mamelonnaire (PAM) ; le prolongement
axillaire du sein est la zone frontigre entre
le quadrant supéro-externe et le creux axillaire.
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[1- L"AISSELLE

1-Limites

L’ aisselle, décrite comme une pyramide a quatre faces au sommet supérieur
tronqué, est limitée :

— en avant par la face postérieure du grand pectoral en superficie et par les
muscles sous-clavier et petit pectoral en profondeur ;

— en dedans par la paroi thoracique, constituée des cing premieres cotes
recouvertes par le muscle dentelé antérieur (anciennement grand dentelé) ;

—en arriere par le muscle sous-scapulaire et le muscle grand dorsal ;

—en dehors par e bord antérieur du muscle grand dorsal ;

—en haut par laveine axillaire.

Labase du creux axillaire est fermée par |’ aponévrose clavipectoro-axillaire.

2-Contenu

L’ aisselle comporte des éléments vasculaires et nerveux (figures 1.8 a1.10) :

—lenerf thoracique long (ou nerf de Charles Bell), qui descend lelong du muscle
dentelé antérieur : ce nerf a préserver impérativement, constitue la limite interne du
curage;;

— les branches cutanées latérales des premier, deuxieme et troisieme nerfs
intercostaux, qui traversent |’ aisselle transversalement pour innerver lestégumentsdela
faceinternedel’ aisselle et du bras ; |abranche cutanée | atéral e du deuxiéme intercostal,
dénommée nerf intercostobrachial, fusionne avec le nerf cutané médial du bras;

—le nerf du grand dorsal (nerf thoracodorsal) , qui court verticalement le long du
muscle sous-scapulaire ;

—|"artére sous scapulaire, qui accompagne le nerf du grand dorsal : elle se divise
en une branche circonflexe scapulaire (dans I’ espace axillaire médial) et une branche
thoracique qui est I’ artére thoracodorsale, contribuant a la vascularisation des parois

postérieure et médiale de lafosse axillaire. Cette branche thoracique se divise en une
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branche antérieure pour le dentel é antérieur, une branche latérale pour le grand dorsal et
une branche inférieure descendant vers la paroi thoracique, cette division constitue la
limite inférieure du curage ;

—laveine axillaire transversale : en dessous et en avant de |’ artere axillaire, elle
est lalimite supérieure du curage.

Viine
Vaine thoraccacromiale gxjllaire axillaire
(branche pectoralks) {

Vaine caphalique

thoracique

lang

tnerf de Charea
Bell)

Principaux rapports du creux axillaire.
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Mearf thoracique long  Muscle  Muscle
metf de Charles Bell) petit grand
p=ctonal pectoral

© ' Innervation du creux axillaire.

. ' Branches de I'artére axillaire.

35

~
——



. Chirurgie conservatrice des sarcomes non phyllodes du sein

— SIS
ANATOMOPATHOLOGIE




Chirurgie conservatrice des sarcomes non phyllodes du sein

| -Angiosar comes mammair eg 6]

1-Définition

Il s agit de tumeur mésenchymateuse a point de départ vasculaire

2-Epidémiologie

Les angiosarcomes mammaires sont des tumeurs extrémement rares qui ne

représentent que 0,04% des tumeurs malignes du sein.

Cependant le sein représente I’ une des localisations préférentielles des sarcomes

vasculaires.

L es angiosarcomes mammaires intéressent surtout les femmes jeunes entre 20 et

50 ans.

3-Anatomopatholoqie:

@ M acr oscopie

L’ angiosarcome mammaire se présente sous forme de masses nodulaires, mal
limitées, molles, hémorragiques, de localisation profonde ou superficielle.(figl)

Elles s étendent ala peau et [ui donnent une coloration bleutée.

La taille est habituellement importante dépassant 5cm avec des remaniements

néecrotiques et hémorragiques.
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Figure 1:
Angiosarcome mammaire ; aspect macroscopique

Masse nodulaire, mal limitée, molle et hémorragique
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@ Microscopie:

Si la tumeur est bien & moyennement différenciée, on retrouves des cavités
vasculaires irréguliéres, qui dissequent les tissus adjacents, et forment un réseau
anastomotique, bordé de cellules endothéliales plus ou moins atypiques qui proliférent,
pouvant former des papilles.(fig2 et 3)

Certaines formes sont indifférenciées, de haut grade, et ¢’ est la présence de fentes
bordées de cellules endothéliales malignes ou de lumiéres vasculaires intra cellulaires
ou I’immunohistochimie qui permet le diagnostic.

Figure 2 :
Angiosarcome mammaire ;
aspect histologique
Cavités vasculairesirréguliéeres
disséquant les tissus adjacents

. v
r )
Figure 3 :
Angiosarcome mammaire ; aspect
histologique

Nombreuses cellules atypiques avec
des noyaux hyperchromatiques et
un cytoplasme abondant

\. 7
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L es angiosarcomes mammaires sont subdivisés en trois grades selon Donnel et

- Grade | : tumeurs bien différenciées ou on retrouve des anastomoses vasculaires
surtout dans le derme et |e sous derme mammaire

- Grade Il : tumeurs moyennement différenciées qui se distinguent du grade | par
des proliférations papillaires mais dont la maeure partie des cellules les
constituant reste de bas grade

- Gradelll : tumeursindifférenciées ou on retrouve plusieurs formations papillaires,

des mitoses multiples et des lacs vasculaires avec des plages de nécrose.

@ Marquage lHC
Les cellules tumorales expriment plusieurs marqueurs de surface mais le CD34,

le facteur de Von Willbrand et le CD3L1 restent les plus exprimés et les plus spécifiques.

@ Biologie moléculaire
Onretrouve desamplificationsdu gene MY C, surtout dans|es métastases et dans
certains primitifs.
Des mutations inactivatrices du géene récepteur tyrosine kinase KDR ont été
décrites.
Ont été rapportés aussi des mutations/ réarrangements du gene CIC dans 9% des

Cas.
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|1-Liposarcomes 7]

1-Définition
Les liposarcomes sont des tumeurs dérivées de cellules primitives qui ont suivi

une différenciation adipocytaire.

2-Epidémiologie

Les liposarcomes du sein sont des tumeurs malignes extrémement rares. Leur
fréquence est estimée a moins de 0,3 % des cancers mammaires. |1s se développent aux

dépens du tissu adipeux.

Ces liposarcomes mammaires touchent les femmes adultes. L’age moyen de
survenue est de 48 ans. Seulement deux cas ont éte rapportes chez la femme jeune de

moins de 35 ans.

Contrairement aux adénocarcinomes mammaires, il ne semble pas exister de
facteur prédisposant aux liposarcomes sur le plan hormonal ou sur le plan d'une
mastopathie pré- existantes. Cette caractéristique est par ailleurs partagée par | ensemble

des sarcomes du sein.
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3-Anatomopathologie

@ Macroscopie

Il sagit d'une tumeur bien circonscrite, non encapsulée et trés myxoide de

maniére homogeéne, gélatineuse, multinodulaire dont la taille tumorale varie de 2 & 30

cm, avec une moyenne de 6 a8 cm.(fig 4)

MU
0 1

(

\.

Figure4 : Liposarcome mammaire
Aspect macroscopique

tumeur bien circonscrite,
non encapsul ée et tres
myxoide de maniére
homogene, gélatineuse,
multinodulaire
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@ Microscopie (fig5 et 6)
L’ aspect histologique des liposarcomes mammaires est similaire a celui des
liposarcomes des autres sites, en outre on retrouve :

Liposracome bien différencié avec des adipocytes de taille variable , des septa
fibreux et un noyau hyperchromatique

Liposarcome indifférencié avec |a présence de cellules non lipoidiques pouvant
avoir une autre différenciation tissulaire (rhabdomysarcome , |é omyosarcome
angiosarcome ...)

Liposarcome myxoide avec des pools mucineux et une vascularisation

enchevétrée.

Figure5 : Liposarcomme
mammaire bien différencié
Aspect histologique
adipocytes detaille variable avec
des septa fibreux et un noyau
hyperchromatique

Figure6 : Liposarcome
mammaire myxoide
Aspect histologique

' ;.?H >

S

w
g
==

e

Des pools mucineux et une
vascul arisation enchevétrée.
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@ |Immunomarquage
On retrouve un marquage positif pour MDM2 et CDK4 pour certains

liposarcome indifférenciés.
@ Biologie moleculaire
Dans la quas totaité (95%) des cas on retrouve une translocation

t(12 :16)(q13 ;p1l).

Dans 2/3 des cas, d autres anomalies chromosomiques telles qu’ une trisomie 8

ou |’ apparition de dél étion interstitielle en 6q sont retrouvées.

[11- Rhabdomyosar comeq 8]

1- Définition

Tumeurs malignes composées de cellules a différenciation de type muscle
squelettique. 1l existe trois sous types de rhabdomyosarcomes : embryogeénique,

alvéolaire et pléomorphe. Ces trois sous types ont été observés dansle sein.

2- Epidémiologie

L es rhabdomyosarcomes mammaires sont extrémement rares, ils sont observés
dans un large groupe d’ &ge mais tout particulierement dans la tranche des adol escents
et desjeunes.

Tous les groupes ethniques sont touchés sans predilection.
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3- Anatomopathologie:

@ Macroscopie: (fig 7)
Les rhabdomyosarcomes se présentent comme des tumeurs circonscrites
multilobulaires non encapsul ées, avec des zones de nécrose/hémorragie variables. Leur

tallle varie entre 3-18 cm avec une moyenne > 5 cm.

Figure7 : Rhabdomyosarcome
mammaire
Aspect Macroscopique

@ Microscopie: (fig8)

Il existe trois présentations :

Letypealveolaire: seprésente sous forme de nappes de petites cellules arrondies
avec plusieurs septa fibreux.

Le type embryonnaire : est caractérise par la présence de cellules arrondies
plongées dans une ambiance myxoide.

Letype pleomorphe : se distingue par des nappes de larges cellules montrant des

atypies cytonucléaires avec un cytoplasme €osinophile.

——
| —




hirurgie conservatrice des sarcomes non phyllodes du sein

4 N
Figure8 : Rhabdomyosarcome
mammaire
Aspect histologique : Type
alvéolaire
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Figure8 : Rhabdomyosarcome
mammaire
Aspect histologique : Type
Pléiomorphe
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@ Génétique:

L es rhabdomyosarcomes alveolaires ont, eux, un profil cytogénétique particulier
avec dans 75 % des cas, une translocation t(2 ;13) (935 ;g14) et un transcrit de fusion
PAX3-FKHR ou plusrarement (20%) unetranslocation t(1 ;13)(p36 ;g14) PAX7-FKHR
(FISH ou RTPCR).Dans ces derniers cas, il s agit souvent de patientes plus jeunes avec

un meilleur pronostic.

L e type de trand ocation ne correle que peu avec I histologie

Certains rhabdomyosarcomes restent difficiles a classer, comme le
rhabdomyosarcome embryonnaire de type dense ou rhabdomyosarcomes alveolaire de
forme solide. Labiologie moléculaire est alors essentielle.

@ Biologie moléculaire:
L es rhabdomyosarcomes mammaires présentent un margquage positif pour :
- MyoD1
- Myogenin

- Muscle specific actin

Et ils sont marqués négativement pour :
- CD99
- NF
- CK
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V- Ostéosar come]9]
1-Définition :

Tumeur maligne faite de tissu conjonctif a différenciation ostéoide, en absence

de toute autre ligne de différenciation.

2-Epidémiologie

Il ne représente que < 1% de |’ ensemble des sarcomes mammaires et se localise
le plus souvent au niveau des quadrants inferieurs.

Ce type de tumeur intéresse surtout les femmes avec une moyenne d’ &ge de 64,5
ans.

Aucun facteur de risgue n’ a été reconnu a ce jour.

3-Anatomopatholoqie:

@ Macroscopie: (fig9)

Tumeur bien circonscrite, avec une surface ferme et pierreuse en fonction de la
proportion de la différenciation osseuse.

Lataille moyenne est estimée a 05 cm environ.

r 2

Figure9 : Ostéosarcome
mammaire
Aspect Marcoscopique
Tumeur bien circonscrite,
avec une surface ferme et
pierreuse
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a- Microscopie:
@ Macroscopie (figl0)

L es caractéristiques histologigques des ostéosarcomes mammaires sont similaires
a celles des ostéosarcomes des autres sites, notamment on note la présence de cellules
épithéloides avec plusieurs atypies nucléaires et une activité mitotique importante. Des
foyers ostéoblastiques sont souvent mélés avec des foyers chondroblastiques ou
fibroblastiques dont les proportions relatives sont trés variables d’ un cas al’ autre.

Il faut noter aussi |’ absence de toute composante carcinomateuse.

Figure 10 : Ostéosarcome
mammaire
Aspect histologique

@ | mmunomarquage

SATB2: qui peut étre retrouvé également dans certains type de tumeurs
carcinomateuses.

@ Geénétique:
L’ éude des ostéosarcome sur |’échelle génomique a révélé I'atération de
plusieurs genes codants notamment pour le VEGF, IGF, AKT, MAPK et p70S6.
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V-L elomyosar come] 10]
1-Définition :

L es |eimyosarcomes sont des tumeurs malignes a diff érenciation musclaire lisse.

2-Epidémiologie :

Waterwarth et al. ont rapporté le premier cas de leiomyosrcome du sein en 1968.
L’ &ge moyen est de 55,5 ans avec des extrémes d’ &ge de 24 a 86 ans.
La plupart des patients sont des femmes, mais au moins deux cas de

lelomyosarcomes masculin du sein ont été rapportés.

3-Anatomopathologie:

@ Macroscopie (figll)
Sur la tranche de section, la tumeur est plus ou moins limitée, blanc-grisétre et
fasciculée. Toutefois les tumeurs de grande taille sont d' aspect charnu, avec des zones
d’hémorragie et de nécrose et rien ne les distingue des autres sarcomes.

La tumeur se présente comme une large masse avec une taille moyenne de 4,7

cm (extrémes 1-9 cm).

Figurell : Léiomyosarcome
mammaire
Aspect macroscopique
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@ Microscopie (figl2)
Lescellules se disposent en longs fai sceaux se coupant aangle droit. Lescellules
ont un cytoplasme abondant éosinophile, souvent fibrillaire, contenant
éventuellement une vacuole encochant le noyau. Le noyau est centra, a
extrémités arrondies « en cigare ». Les noyaux peuvent étre irréguliers,
polymorphes, plurilobés ou monstrueux.

Leslimites de latumeur sont habituellement infiltrées.

f
Figurel2 : Léiomyosarcome
mammaire
Aspect histologique
S
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@ I mmunomarquage

On note un marquage positif pour : SMA, desmine, caldesmon.
L’ actine musculaire globale (HHF35) et surtout |’ actine musculaire lisse o, sont

plus souvent positives mais moins specifiques.
@ Génétique
L’ étude desleiomyosarcomes arevélé la présence souvent de plusieurs délétions

ou des gains qui menent ala formation de la tumeur dont on note : del 3p21-23, 8p21-
ter, 13912-13, 13g32-ter, gain de 1g21-3.
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VI- Chondrosarcomef11]
1-Définition :

Le chondrosarcome est une tumeur maligne a différenciation du tissu

cartilagineux.

2-Epidémiologie

Il s'agit d’une tumeur extrémement rare, touchant le plus souvent le sujet jeune
entre 20 et 40 ans.

Que de rares cas ont été rapporteés rendant son etude assez délicate et difficile.

3-anatomopathologie:

@ Macroscopie (figl3)

Tumeur degrandetaille, mal limitée avec des foyerscalcifiés, myxoides, fibreux,

nécrotico-hémorragiques, kystiques

Figure 13:
Chondrosarcome mammaire
Aspect marcoscopique
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@ Microscopie: (figl4)
L es chondrosarcomes sont constitués de lobules tumoraux de taille et de forme
irrégulieres, délimités par des septa conjonctifs.
Grades histologiques des chondrosarcomes : Le grading histologique des
chondrosarcomes repose principalement sur les caractéristiques cytologiques de la
|ésion. Il prend en compte la densité cellulaire, lataille des noyaux et le degré d’ hyper-

chromatisme nucléaire.

Figure 14 : Chondrosarcome
mammaire
Aspect histologique

@ Immunohistochimie:
Le marquage est positif pour PS100 + et les marqueurs de prolifération sont

généralement augmentés.

@ Geénétique:

Des chondrosarcomes peuvent montrer une amplification de I’ oncogene c-myc
ou exprimer le C-erb-B2, la surexpression de P53, et I'inactivation de CDKN2A (pl16),
semblent limités aux tumeurs de haut grade. De nombreuses anomalies chromosomiques
ont été décrites avec del 1p36, 1p13-22, 4, 5913-31
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VII-Fibrosarcome]12]
1-Définition

Il s'agit d’ une tumeur fibroblastique maligne sans autre différenciation cellulaire,

capable de récidiver et de donner des métastases.

2-Epidémiologie

Le fibrosarcome est une tumeur devenant tresrare : 1 a 3% des sarcomes.

Son incidence a beaucoup évolué dans le temps : alors que ' était le sarcome le
plusfréquent ( 65% en 1936 alaMayo Clinic), il est devenu un diagnostic d’ éimination
(exclusion de fibromatose, fasciite, synovial osarcome monophasique, MPNST et LMS,
sarcome myofibroblastique, DFSP en transformation fibrosarcomateuse, liposarcome
dédifférencie, rhabdomyosarcome a cellules fusiformes). Le fibrosarcome survenant en

terrainirradié et sur cicatrice sont 2 variantes cliniques du fibrosarcome de type adulte.

3-Anatomopatholoqgie :

@ Macroscopie (fig 14)

Masse unigue, ferme, arrondie ou lobulée, de 3 a 10 cm, blanche a jaune-brun,
souvent bien circonscrite et pseudo-encapsulée surtout pour les tumeurs de petite taille.
Cette pseudo-encapsulation n’ est pas un signe de bénignité et la simple excision conduit
inéluctablement a une récidive du fait de petits nodules satellites, une particularité

commune d’ ailleurs atous les sarcomes.

Figurel5 : Fibrosarcome mammaire
Aspect microscopique
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@ Microscopie (fig 15)

La tumeur a un aspect monomorphe, elle est constituée de longs faisceaux
homogenes et denses disposés en 'chevrons ou en arétes de poisson’. Ces faisceaux
homogeénes et denses, sont faits de cellules allongées, relativement uniformes, a noyaux
ovalaires, aux extrémités plutt pointues, a cytoplasme peu abondant, a limites mal
visibles. Les mitoses sont souvent nombreuses. Les cellules sont séparées par des fibres

de collagene a disposition paraléle

Figurel4 : Fibrosarcome mammaire
Aspect Macroscopique

@ I mmunohistochimie

On note une positivité avec la vimentine, les cytokératine.
EMA, S100 et desmine sont négatifs.

@ Geénétique
On observe généralement des anomalies non spécifiques avec gain possible de
20921-qter
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VIII-Sarcomesradio-induits:

1-Epidemiologie

- La radiothérapie est un moyen thérapeutique primordial dans le traitement du
cancer de sein ainsi que pour d autres tumeurs de localisation thoracique. Les
sarcomes radio-induits sont une entité tres rare de tumeurs meésenchymateuses
malignes du sein qui se développent sur un sein antérieurement irradié pour un
cancer mammaire ou thoracique extra-mammaire .

- L’incidence cumulative des SRI est del’ ordre de 3.2 par 1,000 a 15 ansversus 2.3
par 1,000 dans une population n'ayant pas recu de radiothérapie [13]. La
prévalence des SRI est tres basse ; sur une période de 10ans elle se situe entre
0.03% et 0.2% [14]. Les SRI comptent pour 3% de tous les sarcomes du tissu mou
y compris |es sarcomes mammaires [15].

- Le premier cas rapporté remonte aux débuts des années 1920 [16], depuis on
connait toujours peu de la physiopathol ogie de ces sarcomes. Les SRI apparai ssent
typiquement 10 ans aprés I’irradiation du sein concerné, mais peuvent aussi avoir
une latence pluslongue de |’ ordre de 20 ans plustard [34] ou au contraire, courte,
de moins de 6 mois [18]. Les angiosarcomes radio induits ( ARI ) sont les plus
fréguents et ont une latence moyenne plus courte de 4 ans environ [19].

Afindedéfinir les SRI, Cahan et col. ont proposé les critéresd’ inclusion suivants:
Il doit y avoir une preuve d une tumeur initiale d’ un autre type histol ogique que
celle désignée comme SRI.

le développement du SRI doit étre obligatoirement dans le champs d'irradiation.
Il doit y avoir une période de latence prolongée entre les deux tumeurs.

Et la deuxieme tumeur doit étre obligatoirement un sarcome [19].

Tous les types histologiques peuvent étre observes, cependant leurs fréguences
varient d'un type a un autre. Les plus fréguents étant les angiosarcomes, puis les
|& omyosarcomes et |es fibrosarcomes, alors que les ostéosarcomes et |es liposarcomes

sont les plus rares
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2-Anatomopatholoqgie :

Sur le plan anatomopathologique, le sarcome radio-induit reproduit le méme

profil que celui de son type histologique.

A noter enfin que la tumeur mammaire peut ne pas un de ces types

anatomopathol ogiques sus décrits et elle est alors dénommeée sarcome inclassé.
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L a connaissance de I'histoire naturelle des sarcomes mammaires primitifs permet
de comprendre I’évolution de ces tumeurs, de les pronostiquer et de proposer des
thérapeutiques efficientes appropriées.

Ces tumeurs ont une grande agressivité locale et présentent un risque

métastatique qui fait I'essentiel du pronostic, variable d'un malade al'autre.

|.EXTENSION LOCALE

La croissance de la tumeur se fait de maniére centrifuge avec compression en

périphérie des tissus normaux aboutissant a une pseudo encapsulation. Cette pseudo
capsule est faite d'une zone interne constituee de tissu normal comprime et d'une zone
externe réactionnelle faite d'cedeme et de capillaires.

Latumeur présente des prolongements a travers la pseudo capsule, aboutissant a
des|ésions satellites, microscopiques voire macroscopi ques.

L’ énucléation chirurgicale selon le plan de la pseudo capsule prédispose a une

récidive certaine. L’ exérése doit étre large.

II. METASTASES:

Les métastases se font par voie hématogene quasi-exclusive et sont

principalement pulmonaires. Cing a 10 % des maades présentent des métastases
d'emblée et au total, 50 & 60 % des mal ades présenteront des métastases.

Ces métastases surviennent le plus souvent dans les deux ans qui suivent le
diagnostic, mais certaines tumeurs peuvent donner des métastases tardives. Les
métastases par voie lymphatique sont rares de |’ordre de 5 % des cas et elles sont
habituellement tardives.
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Il S'agit d’une étude rétrospective réalisée a I’ Institut National d’Oncologie de
Rabat ( INO ), sur une période de 16 ans alant de Janvier 2000 a Décembre 2015,

concernant les deux sexes féminin et masculin.

L’ étude S est basée sur |es dossiers des patients vus en consultation et hospitalisés
au service de chirurgie pour prise en charge chirurgicale soit de premiére main soit de
deuxiéme main.

Dix-sept patients présentant un sarcome non phyllode du sein ont été répertoriés.

|-Criteresd' inclusion :

U Age: patients pubéres, enfants exclus.
U Histologiquement, il s agit toujours d’un sarcome non phyllode du sein qu'il soit
DE NOVO ou radio-induit, sarcome phyllode mammaire exclu.

U Le sarcome est primitifs du sein, e sarcome métastatique sur le sein exclu.

I1- Critéeresd exclusion

y Sarcomes phyllodes du sein

y Autreslésions malignesdu sein : d orgine epitheliale, myo-epitheliale, lymphomes
malins, les métastases mammaires, le syndrome de Stewart et Treves, les
carcinomes sarcomatoides.

Yy Leslésions bénignes du sein.
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[11- Informations répertoriés :

@ Informations relatives au patient : &ge, antécédents personnels et familiaux de
cancer de sein , antécédents personnels d’irradiation thoracique , antécédents
personnel d’ autres cancers, le statut hormonal.

@ Informations relatives a la pathologie : motif et délai de consultation, la
localisation de la tumeur, ses caractéristiques cliniques en particulier sa taille
clinique, la présences ou non d’ adénopathies, |es caractéristiques radiologiques de
latumeur, les caractéristiques histologiques de latumeur, le bilan d’ extension pré-
opératoire.

@ Informations relatives au traitement : le type et date du traitement chirurgical, les
résultat de I’analyse de la piece opératoire, le traitement adjuvant instauré et ses
détails ( radiothérapie/ chimiothérapie) .

@ Informations relative a |’ évolution : les suites opératoires, la notion de récidive
locorégionale, la notion de métastases, la date du dernier suivi, la survie des
patients.

L’ensemble des informations sus-citées a éé compilé sous forme dune fiche

d’ exploitation.
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V- Fiched exploitation :

v Age

Vv Sexe

s Statut hormonal

v/ Antécédents

Vv Motif de consultation

v Malade de premiére ou deuxieéme main

v Examen clinique : latéralité, siege, taille, atteinte ganglionaire, autres Iésions
associées

v Données paracliniques : mammographie, échographie mammaire, cytoponction,
biopsie

Vv Bilan d extension : radiographie standard du thorax, échographie abdominale,
TDM thoracique, autres radiographies effectuées.

vV Classification TNM

v Données thérapeutiques : type et date de la chirurgie, résultats
anatomopathol ogiques de la lecture de la piéce opératoire, traitement adjuvant et
ses détails ( radiothérapie/ chimiothérapie)

v Données de I'évolution des patients : suites opératoires, rechutes locales,

métastases, recul du suivi.
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Tableau 1 : Les données cliniques de I’ ensemble des patients de notre série

STATUT EX CLINIQUE
NUM AGE SEXE HORMONAL  ATCD MC
LATERALITE SIEGE  'AILLE ATTEINTE ) rgg ler/2eme
(cm) GG MAIN
Nodule du
9 44 F Régulier Non sein post Droit QSE 02 Non 2éme
tumerectomie
10 28 F Régulier Non No;lgilre]: < Gauche Tout le sein 06 Non lére
11 | 3| F Régulier Non Nedilenl Droit RN 03 Non 2éme
sein mamelonaire
12 56 F  Ménopausée Non Nog;'r? i Droit QSE 04 Non 1ére
13 66 F M énopausée Non Turg;t:]r i Droit Tout le sein 09 Oui lére
14 53 F M énopausée Non Noggilr(]a 2l Droit JQs 03 Non lére
Liposarcome
8L (eI Nodule du
15 11 F Régulier gaucheil y a in Gauche JQS 01 Non 2éme
un an
résequé
16 50 F M énopausee Non Turggt:]r i Gauche Tout le sein 05 Non 2éme
17 38 F Régulier Non Nodu]e 2 Gauche RGI0- 03 Non 2éme
sein mamelonaire
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NUM | MAMMO + ECHO | CYTOPONCTION | BIOPSIE BILAN D'EXT TNM
RXTX ECHO ABD TDM THX AUTRE
1 ND Non faite Sarcome fuso ) Normale Normale Non faite TaNoMo
cellulaire
Angiosarcome
2 ND Non faite (piece de Normale Non faite Non faite T2NoMo
tumorectomie)
Masse
superficielle Cellules malignes Sarcome f_uso B .

3 . . cellulaire Normale Normale Non faite T2NoMo

polylobée de 03 carcinomateuses . .

cm (piéce d’extempo)
-Absence de
Masse de 08cm | cellules malignes

4 bien limitée avec | -Aspect en faveur Leiomyosarcome Normale Normale Non faite TaNoMo

liseré de sécurité | d’un adéno -

fibrome
Dystrophie
5 kys'_uque des deux Non faite Fibrosarcome Normale Normale Normale T2NoMo
seins, kyste QSI
Du sein droit

6 MeRUISETENE Non faite Leiomyosarcome Normale Normale Normale TaNoMo

suspect de 06 cm

Nodule irrégulier
7 hypoéchogéne de Non faite Leiomyosarcome Normale Normale Non faite T2NoMo

02 cm
8 ND Non faite Sarcom_e Hezlies Normale Normale Non faite T4aNoMo
fusiformes
( )|
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Tableau 2 : Les données paraclinigues de I'’ensemble des patients de notre série

MAMMO +

NUM ECHO CYTOPONCTION BIOPSIE BILAN D'EXT TNM
RX TX ECHO ABD TDM THX AUTRE
Aspect évoguant Chondrosarcome
9 un adénofibrome Non faite iace de bionsi L Normale Normale Normale T1NoMog
15 cm (piéce de biopsie exérése)
10 ND Non faite Liposarcome Normale Normale Non faite T4NoMo
Masse de 1,2 cm
1 | fero—arcolare Non faite __ Liposarcome Normale Normale Normale T2NoMo
évoquant un fibro- (piéce de tumorectomie)
adénome
Nodule QSE 02 cm
12 hétérogéne Non faite Angiosarcome Normale Normale Non faite T2NoMo
irrégulier
13 ND Non faite Sarcome mammaire de Normale Normale Non faite TaN:iMo
haut grade
Masse de 1,4 cm
14 | polylobée avec des Paztde Icelljlélee L eilomyosarcome Non faite Normale Normale T2oNoM1
microcalcifications ypiq
15 ND Non faite Liposarcome de type Normale Normale Non faite T1iNoMo
polymorphe
Epai ssissement
cutané
16 Image hétérogene Non faite L eiomyosarcome Normale Normale Non faite TaNoMo
de 5 cm avec des
calcifications
3 images
17 évoquants des Non faite Ostéosarcome Normale Normale Non faite T2NoMo
fibroadénomes
( )|
( 5%
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Tableau 3 : Les données thérapeutiques de I’ ensembl e des patients de notre série

NUM TRAITEMENT
CHIRURGIE RESULTAT ANAPATH RTT CMTT
Type de Datede @ Marge Type Gra . Pré ou ; Pré ou )
chirurgie chir chir histologique de Atteinte gg post op Dose | Seance post op Type | Seance
Liposarcome Non
1 Patey 08/2005 @ Saine F:n «oide I ADP : Post | 50 Gy 25
y inflammatoire
Reprise
2 chlrg(r)giltcale 06/2003 | Saine | Angiosarcome Il Non
mastectomie
3 Mastectomie = 06/2007 @ Saine Leimoyo- 1 Non
sarcome
4 | Mastectomie | 03/2002 | Saine |  Lomoyo- I Non Post | 50Gy @ 25
sarcome
5 Tumorectomie | 02/2008 @ Saine | Fibrosarcome I Non Post | 50 Gy 25
6 | Mastectomie | 06/2012 @ Saine | -cimoyo- I Non Post | 50Gy @ 25
sarcome
7 Mastectomie = 10/2009 @ Saine Leimoyo- I Non
sarcome
8 | Mastectomie | 08/2009  Saine | oMoy i Non
sarcome
( )|
( 5
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Tableau 3 : L es données thérapeutigues de I’ ensembl e des patients de notre série

NUM TRAITEMENT
CHIRURGIE RESULTAT ANAPATH RTT CMTT
Pre
Ty_pe d_e Date_ de Mar_ge : Type_ Grade Atteinte ou Dose Séance Pre ou Type Séance
chirurgie chir chir histologique qg post post op
op
ReDprise Chondro-
Reprl 06/2011 | Saine sarcome Non Post 50 Gy 25
chirurgicale .
myxoide
D mastectomie | 09/2001 | Saine liposarcome M Non

Liposarcome

1 mastectomie | 02/2015 | Saine . | Non
myxoide
L mastectomie | 06/2013 | Saine | Angiosarcome Il Non Post 50 Gy 25
Liposarcome
: myxoide . Adria
B Patey 03/2006 | Saine ADP * non Il Non Pré fosfamide 6 cures
tumorale
g mastectomie | 03/2006 | Saine Leimoyo- 11l Non
sarcome
b mastectomie | 05/2014 | Saine HpeeslEoms 1 Non Post IVA 6 cures
polymorphe
b mastectomie | 03/2014 | Saine Leimoyo- I Non Post | 50Gy 25
sarcome
. . , Adria
174 mastectomie | 06/2004 | Saine | ostéosarcome ] Non Post Cddp 6 cures
( |
|1 8
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NUM EVOLUTION
EVOLUTION TARDIVE
EVOLUTION PRECOCE RECUL
RECHUTE LOCALE META + SIEGE DE META
(MQOIYS)
. Oui
1 Simple X _ Non 84
(apres 12 mois)
2 Simple Non Non 132
3 Simple Non Non 24
4 Simple Non Non 36
5 Simple Non Non 60
6 Simple Non Pulmonaires Osseuses Décés aprés 24 mois
7 Simple Non Non 96
8 Simple Non Pulmonaire Décés aprés 72 mois
( |
(.
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NUM EVOLUTION
EVOLUTION TARDIVE
EVOLUTION PRECOCE
RECHUTE LOCALE META + SSEGE DE META RECUL
9 Simple Oui Non 72
10 Simple Non Non 48
11 Simple Non Non 24
12 Simple Non Non 36
_ Pleurales
13 Simple Non 48
Costales
14 Simple Non Pulmonaires Osseuses Déces apr és 24 mois
15 Simple Non Non 36
16 Simple Non Non 156
17 Simple Non Pulmonair es Osseuses 48
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Nous rapportons les résultats de notre série de 17 cas colligés sur une période de
16 ansalant de Janvier 2000 a Décembre 2015 compris et effectuée al’ Institut National
d’ Oncologie de Rabat.

Nous exhiberons les résultats en fonction des différentes rubriques étudiées lors

de la collection des données.

| -Epidémiologie

A- Répartition selon |’ age:

L’ &ge de nos patients varie entre 82 ans et 11 ans avec une moyenne d’' &ge de 44
ans.
Latranche d’ &ge la plus représentée est celle comprise entre 21 et 40 ans.
@ 10—-20 ans: 01 cas (05,88 %)
@ 21 —40 ans: 07 cas (41,17 %)
@ 41 —60 ans: 06 cas (35,29 %)
@ Audelade 60 ans: 03 cas (17,64 %)

pourcentage (%)

21a40 412360 au-dela de 60
AGE en années
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B- Répartition selon le sexe:

Notre série compte 16 femmes (94,11%) contre seulement 1 homme (5,88%),

avec un sexe-ratio femme/homme de 16.

C- Répartition selon le statut hormonal :

Dans notre série, 09 femmes parmi 16 sont en activité génitale (56,25%) et 07

femmes ménopausees (43,75%).

Répartition selon le statut hormonal

m En activité génitale  m Ménopausée

D- Les antécédents

Larécolte des antécédents des patients de notre série révele que parmi les 17 cas
ne retrouve aucun antécédent de pathol ogie bénigne ou maligne du sein au préalable.
Aucun cas d irradiation thoracique antérieure n’a été retrouvée dans les

antécédents de nos patients.
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I I-Motif de consultation

Parmi les 17 cas que compte notre série :
@ 10 patients ont consulté pour un nodule du sein (58,82 %)
@ 03 patients ont consulté pour sein inflammatoire (17,64 %)
@ 03 patients ont consulté pour une récidive tumorale (17,64 %)
@ 01 patiente a consulté pour écoulement mamelonaire (05,88 %)
Quant alaprise en charge initiale on compte :
@ 09 patients ont été regus pour prise en charge de 2éme main (52,94 %)
@ 08 patients on été regus pour prise en charge de 1ére main (47,05%)

Répartition selon le motif de consultation

& Nodule du sein
@ Récidive tumorale

& Tumeur du sein

@ Ecoulement mamelonaire
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[11- Examen clinique
A- Latéralité

La répartition des |ésions mammaires selon la latéralité pour les patients inclus

dans notre étude se présentait ainsi :
@ 10 patients présentaient une Iésion du sein droit (58,88%)
@ 07 patients présentaient une lésion du sein gauche (41,17%)

@ Aucun patient n’a présenté de |ésions bilatérales.

Répartition selon la latéralité de la Iésion
70,00%

60,00%

50,00% -

40,00% -

30,00% -

20,00% -

10,00% -

0,00% -
Gauche

75

—~—
—t



Chirurgie conservatrice des sarcomes non phyllodes du sein

B- Siege
La représentation clinique des Iésions en fonction du siége pour les patients de
notre seérie était comme suit :
@ 04 patients présentaient lalésion au niveau du QSE (23,53 %)
@ 01 patient présentait lalésion au niveau du QIE (05,88 %)
@ 01 patient présentait lalésion au niveau du QSI (05,88 %)
@ 04 patients présentaient lalésion alajonction de deux quadrants (23,53 %)
v 03JQS
v 01JQI
@ 04 patients présentaient une Iésion intéressant I’ ensemble du sein (23,53 %)

@ 03 patients présentaient lalésion en rétro-areolaire (17,64%)

Répartition selon le siege de la lésion

@ QSE
WQIE
u QS|

# Jonction de deux quadrants
inférieurs

® Jonction de deux quadrants
supérieurs

& Tout le sein

u Rétro-aréolaire
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Taille

Lataille tumorale des patients de notre série variait entre 09 cm et 01 cm, avec
une taille moyenne de 4,73 cm.
Larépartition des|ésions selon lataille était comme suit :
01 patient présentait une lésion de 01 cm de diamétre (05,88%)
01 patient présentait une lésion de 02 cm de diamétre (05,88%)
04 patients présentaient une lésion de 03 cm de diameétre (23,57%)
04 patients présentaient une Iésion de 04 cm de diamétre (23,57%)
01 patient présentait une lésion de 05 cm de diamétre (05,88%)
01 patient présentait une lésion de 06 cm de diamétre (05,88%)
01 patient présentait une Iésion de 6,5 cm de diametre (05,88%)
01 patient présentait une lésion de 07 cm de diamétre (05,88%)

02 patients présentaient une Iésion de 08 cm de diamétre (11,76%)

Q Q8 Q8 8 8 8 8 . .

01 patient présentait une lésion de 09 cm de diamétre (05,88%)

Répartition selon la taille

m<ou=a05cm

m>a05cmet<a07cm

m>ou=a07cm

D- Atteinte ganglionnaire:

L’ examen des aires ganglionnaires de nos patients a révélé un seul cas d’ adénopathie

palpable al’ examen clinique (cas numéro 1)
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|\V- Examens paracliniques:

A- Mammoagraphie/ Echographie mammaire

12 parmi 17 de nos patients ont bénéficié d' un bilan paraclinique initial fait de
mammographie avec échographie mammaire, les résultats étaient comme suit :
@ Le bilan était faussement rassurant chez 05 patients (41,66%), parlant d’ aspect
en faveur d’ adénofibrome.
@ Lehbilan était concluant chez 07 patients (58,33%) montrant une |ésion évoquant

lamalignité.

B- Anatomie pathologique:

Une étude anatomopathol ogique préopératoire a été réalisée chez nos patients.

C- Cytoponction :

Seulement 03 patients parmi 17 ont bénéficié d’ une cytoponction préalable ala
chirurgie dont deux résultats parmi les trois étaient faussement rassurants ; revenant

normales.

D- Microbiopsie:

13 de nos patients ont bénéficié d’une microbiopsie au trocart préaable au
traitement chirurgical soit (76,47%) qui ont été toutes révélatrices du diagnostique.

Pour le reste des patients, soit 04 patients (23,57 %), le diagnostique histol ogique
a été obtenu par biopsie-chirurgicale (01 cas soit 05,88 %) ou par tumorectomie (03 cas

soit 17,64%). Ces deux derniers gestes étaient réalisés hors de notre structure.
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E- Bilan d' extension

Le bilan dextension préopératoire proposeé a nos patients comprenait
essentiellement
@ Une radiographie standard du thorax revenant normale chez tous nos malades
(100%)
@ Une échographie abdominale réalisée 16 fois chez nos 17 patients, revenant
normale chez |’ ensemble de nos mal ades.
@ Une tomodensitométrie thoracique réalisée chez 06 patients parmi 17 soit
(35,29%) , revenant normale chez 04 patients (66,66%) et révélant certaines

anomalies ( nodules pulmonaires, lyse vertébrale) chez 02 patients (33,3 3%).
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V- Classification TNM de nos patients

A I’issue de notre étude clinique et paraclinique nous avons pu classer nos patients selon
la classification TNM des carcinomes du sein, 7éme édition de 2009 avec des résultats
comme suit :
@ 03 patients étaient classés T2NoMo au moment de la consultation soit (17,64%)
@ 02 patients étaient classés T>NoM1 au moment de la consultation soit (11,76%)
@ 07 patients étaient classés TsNoMo au moment de la consultation soit (41,76%)
@ 03 patients étaient classés T4NoMo au moment de la consultation soit (17,64%)

@ 02 patients étaient classés T4N1Mo au moment de la consultation soit (11,76%)

45,00%
40,00%
35,00%
30,00%
25,00%
20,00%
15,00%
10,00%

5,00%

0,00%
T2NOMO T2NOM1 T3NOMO T4ANOMO TAN1IMO

1 Répartition selon le stade TNM

(
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VI- Prise en charge thérapeutigue
A- Chirurqie:

1- Chirurgie mammaire:

Le traitement de base admis pour tous les patients de notre éude était bien la
chirurgie mammaire.

La quasi-totalité de nos patients ont bénéficié d' un traitement chirurgical radical
(16 patients soit 94,11%) et dont la classification T du TNM variait entre T> et T ,
contre seulement une seule patiente ayant recu une chirurgie conservatrice du sein |ésé

( tumorectomie large) ayant une classification T de TNM ( cas numéro 5).

2-Lecurage axillaire

Le curage axillaire a été réalisé chez 09 patients de notre série soit 52,94% ne
révélant aucune atteinte ganglionnaire chez I’ ensemble des malades.
A noter que notre habitude est de ne pas faire de curage axillaire. Devant la

présence d’ une adénopathie axillaire, événement rare, une adénectomie est réalisée.

3- Complications postopér atoir es

L es suites postopératoires étaient simples chez tous nos patients sans incidents ni

complications notables.

4- L’ étude anatomo-pathologique de la piéce opératoire

1- Le soustype histologique:
Le type histologique retrouvé, lors de I’ étude anatomopathol ogique des pieces

opératoires de nos malades, était bien un sarcome mammaire.
Larépartition des sous types histologiques retrouvés était comme suit :
Un leilomyosarcome a été retrouve chez 07 patients de notre série soit 41,17%
Un liposarcome a été retrouve chez 05 patients de notre série soit 29,41%
Un angiosarcome a été retrouvé chez 02 patients de notre série soit 11,76%
Un fibrosarcome a été retrouvé chez 01 patiente de notre serie soit 05,88%

Un chondrosarcome a été retrouve chez 01 patiente de notre série soit 05,88%

Q Q8 Q8 8 Q. .

Un ostéosarcome a été retrouvé chez 01 patiente de notre série soit 05,88%
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Répartition selon le sous type histologique

@ LEIOMYOSARCOME & LIPOSARCOME i ANGIOSARCOME

i FIBROSARCOME i CHONDROSARCOME i OSTEOSARCOME
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2- Legrade histologique
La stadification selon le grade histologique des sarcomes retrouvés dans notre
serie était comme suit :
@ Un sarcome de haut grade (grade I11) a été retrouvé chez 08 patients soit 47,05%
@ Un sarcome de grade intermédiaire (grade 11) a été retrouvé chez 05 patients soit
29,41%
@ Un sarcome de bas grade (grade |) a été retrouvé chez 04 patients soit 23,52%

50,00%
i Répartition selon le grade histologique
45,00%
40,00%
35,00%
30,00%
25,00%
20,00%
15,00%

10,00%

5,00%

0,00%

Bas grade Grade intermédiaire Haut grade
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5 Lesmarges d exérése chirurgicale :

Les marges d’ exérese chirurgicale étaient saines pour tous les patients de notre
série sans exception.

13 cas ont eu des marges d exérese chirurgicale saines apres mastectomie
d embl ée soit 82,53%, tandis que pour les 04 malades restants, 03 patients |’ ont obtenu
aprés une mastectomie précédée d’'une tumorectomie au moins une fois (17,64%) et

apres une simple tumorectomie pour le dernier cas (cas numeéro 5).

Patiente de notre série ayant bénéficié d’ un traitement conservateur de sein
pour un fibrosarcome du QS| du sein droit

(Casnuméro 5)
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B- Laradiothérapie:

07 patients parmi 17 ont bénéficié d’ une radiothérapie adjuvante soit 41,17%,
avec une méme dose de 50 Gy étalée sur 25 séances.

Les marges chirurgicales étaient saines chez I’ ensembl e des patientsirradiés.

C- Chimiothérapie

1- Néoadjuvante :

Une chimiothérapie néoadjuvante a été administrée chez une seule patiente (cas
numéro 13) (05,88%) ayant une atteinte de tout le sein ( sein inflammatoire). Cette
patiente a bénéficié d’ un total de 06 cures a base d’ adriamycine et de fosfamide.

2- Adjuvante :
Une chimiothérapie adjuvante a é&té proposee a 02 patientes dont le profil était :
@ Antécédent de liposarcome de haut grade récidivant a deux reprises sur le méme
sein pour lapremiére patiente. Lachimiothérapie était abase d' IVA étalée sur 06

cures

@ 03 lésions du sein gauche révélés a I’ écho-mammographie dont le sous type
histologique était un ostéosarcome de haut grade. Le traitement a été a base

d adriamycine et de Cddp pour un total de 06 cures.
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VII- Evolution

Durant notre étude qui s étend de 2000 a 2015 soit une période de 15 ans, nous
avons réalisé le suivi de 17 malades diagnostiqués et traités pour sarcome non phyllode
du sein. L’ évolution de nos patients était comme suiit :

@ 14 patients soit 82,35 % sont toujours suivis réguliérement en consultations et
sont toujours vivants al’ issue de notre étude.

@ 03 patients soit 17,64% sont déclarés décédés au fil du suivi.

Evolution des patients de notre étude

| Suivis régulierement en consultations.

m Décédés
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Pour les patients suivis régulierement, le suivi médian éait de 72,92 mois avec
des extrémes de 24 mois a 156 mois.
Lasurviea?2 ans était del’ ordre de 88,23% et lasurvie a5 ans était a 64,70%.
Concernant les récidives, notre série compte :
@ 01 patient, soit 05,88%, a présenté une récidive locale.

@ 05 patients soit 29,41% ont présenté une métastase.

MIFpnction de survie
1.0 = Cmrmureé

0.57

e

Survie cumulés

0,7

0.6

Représentation graphique de la survie des patients de
notre série

87

——
| S—



Chirurgie conservatrice des sarcomes non phyllodes du sein

DISTHN

88

—
| S—



Chirurgie conservatrice des sarcomes non phyllodes du sein

Larareté de cette tumeur rend difficile une étude prospective, et nos conclusions
doivent étre prisesavec précaution dufait qu'il s agit d’ une anal yse rétrospective portant

sur une petite série de 17 cas.

|-EPIDEMI OLOGI E
A- Fréguence

Les sarcomes primitifs du sein, décrits pour la premiéere fois en 1887 [20],

représentent environ 1 % des tumeurs malignes du sein et moins de 5 % de I’ ensemble
des sarcomes [21]. Il s'agit d’un groupe tres hétérogene, dont I’ incidence annuelle est
estimée a45 cas pour dix millions de femmes par an. Cette incidence parait relativement
stable [22].

Dans la littérature mondiale on ne retrouve que quelques séries avec peu de cas
décrits:

@ Ying Wei Lum et a. retrouvent une incidence annuelle estimée a44.8 nouveaux

cas pour 10 millions de femmes [23].

@ L’éudede Antonio Toescaet al. relate un taux des sarcomes primitifs de sein de

I” ordre de < 1% de |’ ensemble des néoplasies du sein avec uneincidence annuelle

de 45 nouveaux cas pour 10 millions de femmes|24].

@ L’éude de EL Amine Elhadji et a. objective une prévalence des sarcomes

mammaires primitifs de |’ ordre de 0,3% [ 25].

Quant aux données marocaines, le registre du cancer de la ville du grand
Casablanca montre clairement que le sarcome du sein primitif ne représente que 0,4%
de I’ ensembl e de la popul ation atteinte de cancer du sein [26].

L es donneées spécifiques des sarcomes radio-induits sont difficiles adiscerner. Ils
surviennent apres un traitement par radiothérapie intéressant le sein ou la région
thoracique. Certaines études telles que celles de Taghian A et Huang Jfocalisées sur ce
type de sarcome retrouvent une prévalence de 0,2% et 0,13% respectivement pour

|”ensembl e des cas étudiés.
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Par ailleurs, le sous type des sarcomes radio-induits le plus retrouvé dans
quasiment la totalité des études est bien I’angiosarcome. Une étude portant sur la
population de Los Angeles, concernant le suivi des femmes qui ont recu une
radiothérapie adjuvante au traitement du cancer de sein, a montré une hausse du risque
relatif de 9 a16 fois de développer un angiosarcome par rapport aux femmestraitées par

d autres modalités thérapeutiques.

B- L’'age:

L’ &ge moyen de découverte du sarcome primitif du sein dans notre étude, 44 ans,
est proche ou Iégerement inférieur a celui de la littérature : 46 ans pour la série de
Mallebre[27], 47 ansdanslasérie de Zelek [28], 57,5 ans dans la série de Marchal [29],
55,4 ans dans la série de Pollard [30], 43 ans dans la série de Gabriele [31]. On peut
aussi voir ce genre de tumeurs chez des adolescentes [32, 33] comme a été observé

également dans un seul cas de notre éude (cas numeéro 15).

C- Lesexe

Laplupart des sarcomes primitifs du sein se dével oppe chez |lafemme. Cependant
il aété retrouvé dans la littérature quelques rares cas de sarcome du sein chez I’homme
publiés sous forme de cas cliniques [30-34] sauf dans une étude canadienne qui relate 2
cas[35]. Les2 seulestumeursdanslaclassification internationale del’ OM S destumeurs
du sein chez I’homme sont e carcinome invasif et le carcinome in situ [36].

Dans notre série on retrouve un seul cas d'atteinte par sarcome mammaire

primitif chez I’homme contre 16 cas féminins. Le sex-ratio est donc de 16.

Nous présentons un tableau comparatif (tableau 1) des différentes études menées
sur le sarcome primitif du sein concernant I’ age, les tranches d’'ége et le sexe des

patients.
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Tableau 1 : tableau comparatif selon |’ age et |e sexe

ETUDE PATIENTS | AGE Tranche | FEMME | HOMME | SEX-
(ANNEES) d’age % % RATIO
(ANNEES) HF %

=il e ol N
2009
[20]
= "
2008
[22]

NOTRE SERIE 17 44 11-82 94,22 5,88 6.24
2017

D- Statut hormonal
L’ étude de Malard et al. [36] portée sur 42 cas retrouve que 64,3% des femmes

ont été ménopausées au moment du diagnostic.

Dans notre série, 09 femmes parmi 16 sont en activité génitale (56,25%) et 07
femmes ménopausées (43,75%).

Ainsi, les données concernant le statut ménopausique sont diverses avec une

|égere prédominance de |’ état post-ménopausi que.
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E- Antécédents

Dans |’ éude de Malard et al. [36] I’ histoire de pathologie mammaire antérieure

était présente chez 29 femmes concernées pour un total de 42 cas. Ains 18 patientes
avaient des antécédents de pathologie mammaire bénigne (adénofibrome, tumeur
phylloide bénigne, kyste) alors que 11 patientes présentaient des antécédents de
pathologie mammaire maligne (carcinome canaaire infiltrant, carcinome intra
canaaire).

Lasérie de Confavreux et al. [37] retrouve que 27 ,14% des patientes avaient un
antécédent de maladie bénigne du sein (kyste, adénofibrome ou mastose).

Concernant les angiosarcomesradio-induitslasériedeMalard et a. [36] retrouve
5 patients sur 12 ayant un angiosarcome avec antécédents de radiothérapie thoracique
préalable. Ces chiffres sont en accord avec la série de Georgiannos et Sheaff [44] qui
constatent un chiffre de 50% dans leur étude, présumant ainsi que la radiothérapie est
un facteur de risque majeur d’ angiosarcome.

Marchal et a. [29] obtiennent méme 100% d'antécédents de pathologie
mammaire maligne puisque leur série concerne des angiosarcomes faisant suite a des
traitements conservateurs de néoplasies du sein suivis de radiothérapie.

Les antécédents familiaux de néoplasie mammaire ainsi que les antécédents
personnels de pathol ogie néoplasique autres que mammaires ne sont étudiées que dans
peu de séries de la littérature. Aingi, Fields et al. [41] retrouvent 7 patients sur 13
présentant des antécédents de cancer (un cancer colorectal chez 3 patients, un mélanome
chez 2 patients, un cancer de I’ ovaire chez une patiente et un cancer de I’ utérus chez
une autre). Alors que dans la série de Malard et al. [36] on ne retrouve que 2 cas de
cancer de |I’endométre en rémission.

Concernant notre série, aucun patient n'avait des antécédents néoplasiques

préalables ala prise en charge.

—
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[1- Diagnostic positif
A- Clinigue

1) Aspects cliniques généraux

Les sarcomes du sein se présentent souvent comme des tumeurs palpables et
volumineuses. La taille médiane varie, suivant les séries, entre 5 et 6 cm avec des
extrémes pouvant aller jusgu’a 30 cm [28]. Elles sont parfois rapidement évolutives et
douloureuses. La présence d’ adénopathie clinique est exceptionnelle. I ne semble pasy
avoir de corrélation entre la taille tumorale et le type histologique [40]. Des signes
cutanés sont fréquents, en particulier en cas d angiosarcomes : cademe, ulcération,
apparition de papules pigmentées ou non, de vésicules, aspect eczématise, changement
de coloration de cicatrices de tumorectomie. D’ou I'importance de sensibiliser les

patientes traitées pour un cancer du sein a ces changements [ 38, 45, 46, 47].

2) Aspects clinigues en fonction du sous type histologique

a- Angiosarcome de NOVO
Ces tumeurs se situent profondément dans le parenchyme mammaire et se
présentent sous forme d'une masse flasque indolore. Environ 12% des patients
présentent une augmentation diffuse du volume du sein. Lorsgue la tumeur atteint la
peau sus-jacente, une décoloration rouge bleuatre peut sen suivre.
Dans quelques cas I'atteinte bilatérale est possible, mais qui peut étre une
meétastase controlatérale [49].

b- L esleilomyosar comes
Les |&omyosarcomes se présentent le plus souvent comme une masse palpable,
douloureuse et tendre dont |e volume augmente lentement. Les Iésions plus profondes,

rares, sont souvent un peu plus grandes [49].

——

93

'



Chirurgie conservatrice des sarcomes non phyllodes du sein

c- Lesliposarcomes
La tumeur est rarement bilatérale. Les patients présentent le plus souvent une
lente augmentation du volume d’ une masse mammaire, molle bien limitée et mobile,

parfois douloureuse [49].

d- L es ostéosar comes
Les ostéosarcomes se présentent comme une masse qui augmente de volume
progressivement, solitaire, souvent située dans les quadrants supérieurs. Les

ostéosarcomes sont douloureux dans 18% des cas [49].

3) Latéralité
Les sarcomes primitifs du sein sont répartis a égalité entre le sein gauche et le
sein droit, et rarement bilatéral [50, 51] quoique dans les derniéres études on note une
|égere prédominance du c6té gauche [37,38].
Dans notre série on retrouve gque le sein droit est |égerement plus atteint que le

sein gauche (58% contre 41% pour le sein gauche).

4) Taille
Cestumeurs sont d’ habitude de taille plus importante que les cancers épithéliaux,
avec une taille moyenne de 5 a 6 cm et des extrémes de 2 a 40 cm. Elles doivent étre

particulierement suspectées si elles doublent rapidement de taille [30,38,45,51,53].

Il ne semble cependant pasy avoir de corrélation entre lataille tumorale et letype
histologique [35,40].
Lataille des sarcomes primitifs du sein de notre sériergjoint celle de lalittérature

avec une moyenne de 4,73 cm et des extrémes alant de 01 cm a 09 cm.
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5) Siege
Dansla plus part des études on retrouve que le siege le plus atteint, comme dans
le carcinome, est |e quadrant supéro-externe (QSE) [56, 111, 118].
Le siege le plus intéressé dans notre série est bien le QSE 23% des cas.
Le tableau ci dessous résume la répartition des sarcomes primitifs du sein en

fonction de lalatéralité, de lataille et du siege relevés des études publiées dans ce sens.

ETUDE (ANNEE) NOMCETSE DE ' | ATERALITE (%) MTEAélLAleElE Sﬁfsle

(cm) fréquent
I(B:nggz()at[glé] | 2 N o0 o5
o 10 - o =
agsr;g\)lv[igl]' > N >0 o5
(AZ%%T) ?421' 25 Gauche (60%) ND ND
('\g(/)*oLs)Agg] 42 Droite (52%) 6,30 ND
?gggg")r?;%et d. 70 Gauche ( 51%) 04,75 ND
gglloer) ﬁs gﬂ] : 45 ND 05,00 ND
(BZ%ISJ';))U[% ft al. 1 ND 11,40 ND
(Tz%ﬁ ;té ]al- 37 ND 05,00 ND
(ang&\)/\ﬁq% ]et al. 35 Droite (54%) 06,00 QSE
(Ezbf?';"['g's']f SSlaaol 30 Gauiche (60%) ND ND
Notre série 17 Droit (58%) 4,73 QSE

6) L’ atteinte ganglionnaire

Dans les sarcomes primitifs du sein, la présence d’ adénopathie clinique est rare
[42]. Elle est observée |e plus souvent en cas d angiosarcome [ 30, 35, 54, 55]
L’ examen des aires ganglionnaires de nos patients n’a révéelé aucune atteinte

ganglionnaire.
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B- IMAGERIE

L es modalités diagnostiques en terme d’ imagerie demeurent les mémes que pour

les autres pathol ogies mammaires ; a savoir lamammographie, I’ échographie mammaire
avec élastographie et I'imagerie par résonnance magnétique (IRM).

Larareté des sarcomes primitifs rend I’ é&ude des caractéristiques radiol ogiques
de ces tumeurs assez difficile [57, 58, 59]. Cependant il semble exister des traits
radiol ogiques spécifiques a ces tumeurs [59].

Afin de standariser lesrésultatsretrouvés al’ imagerie, laclassification BI-RADS
(Breast Imaging- Reporting And Data System) est de mise également en matiere de

sarcomes primitifs du sein, comme elle est dans |es carcinomes mammaires.

Classification

Bi-Rads

ACRO Investigations complémentaires nécessaires : comparaison
avec les documents antérieurs, incidences
complémentaires, clichés cenitrés comprimés,
agrandissement de microcalcifications, échographie, etc...

ACR1 Mammographie normale

ACR 2 Anomalies bénignes ne nécessitant ni surveillance ni
examen complémentaire

ACR3 Anomalig =-~=~kl~m==s Linigne pour laquelle une
surveillance a cour terme est conseillée . VPP de cancer
(=5%)

ACR 4 Anomalie indéterminée ou suspecte qui indique une
vériflication histologique . VPP de cancer (5-50 %)

ACRS Anomalie évocaltrice de cancer. VPP de cancer (>95%:)
Cancer prouvé par biopsie

Figure 2 : Catégorie d’ évaluation BI-RADS de |’ ACR
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1- Mammographie et échographie mammaire :

a- Mammographie (fig 1 et 2)

L'aspect mammographique des sarcomes du sein se manifeste habituellement par
une masse hyperdense sans spiculations ni micro calcifications [52, 60, 61] avec des
bords flous [59]. L’'absence de calcifications et la forme ovale de ses lésions les
distinguent des tumeurs épithéliales. Cependant, ces mémes caractéristiques sont
également décrites dans la tumeur phyllode. Ainsi, la distinction entre le sarcome du
sein non phyllode et les tumeurs phyllodes dépendent des conclusions pathol ogiques
plutdt que des conclusions radiologiques [59].

Certains sarcomes mammaires peuvent étre pris atort pour des Iésions bénignes,
comme |les adéno-fibromes [58, 62,63].

Toutefois, la mammographie peut ére non concluante dans certains cas de

grosses masses pal pables ou de modifications de la peau [58, 64-67].

b- Echographie mammaire (fig3et 4)

L'échographie révéle généralement, une lésion hypoéchogéne ovale, a limites
floues et un cone d ombre postérieur. Ces lésions sont fréquemment (85 %) décrites
comme hyper-vasculaires [59].

Dans notre série, 12 parmi 17 de nos patients ont bénéficié d un bilan diagnostic
paraclinique initial fait de mammographie avec échographie mammaire, les résultats
étaient comme suite :

@ Lebilan était faussement rassurant chez 05 patients (41,66%) parlant d’ aspect en
faveur d’ adénofibrome.

@ Lehilan était concluant chez 07 patients (58,33%) montrant une |ésion évoquant
lamalignité.

@ Dansles 05 casrestants, ce bilan n'apas pu étre fait devant un gros sein tumoral

non compressif, douloureux ou largement ulcéré ala peau.
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Figure 1 : Imagerie d' une femme de 40 ans avec une masse palpable du sein gauche.

L’ analyse histopathologique de la piéce de mastectomie a révélé un sarcome de haut
grade.

A : Image mammographique médio latérale oblique gauche montre une masse ovale
a haute densité (fleche) avec des marges indistinctes.

B :Image echo- Doppler longitudinale du sein gauche montre une masse ovale
hypoéchogene hyper vasculaire solide avec des marges circonscrites (fleche) et un
cone d’ombre postérieur.
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Figure?2: Lessignes
radiologiques chez
une patiente de 66 ans ayant un
angiosarcome du sein droit.
L’ image mammographique
obliqgue médiolatérale
du sein droit montre une masse
dense ronde avec des marges
microlobulées dans le quadrant
supérieur (fleche)

Figue3 : Image
échographique chezune
patiente de 57 ans porteuse
d un fibrosarcome du sein
gauche.

L'image montre une masse
hypoéchogene ovale (mais
avec des contenus
hétérogénes) avec des

marges micro lobulées.
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2- L'IMAGERIE PAR RESONANCE MAGNETIQE (I1RM)

L'utilisation de I''RM dans le processus de diagnostic des tumeurs du sein est de

plus en plus croissante. Cependant, |es données concernant les caractéristiques IRM des
sarcomes mammaires font encore défaut, et |es connai ssances actuelles sont fondées sur

quelques cohortes de patients rel ativement peu nombreux [59].

Les caractéristiques IRM du sarcome du sein comprennent des images
hétérogenes avec rehaussement rapide du produit de contraste (washout caractéristique)
[72, 73, 74, 75], des bords irréguliers, flous, hétérogenes avec rehaussement du produit
de contraste [68].

Dans le cas des angiosarcomes, I'|RM semble étre particulierement intéressante.

En effet, pour certains auteurs[65, 78, 79], |es angiosarcomes se caractérisent pas
des tumeurs hypo-intenses sur les séquences pondérées en T1, hyperintensesen T2 avec
une prise de contraste précoce et prolongée aprésinjection de gadolinium. Cette derniere
semble étre corrélée aux données histol ogiques (zones hypervascul ari sées).

De plus, pour les formes de bas grade, la présence de zones de graisse hypo-
intenses et ne prenant pas le contraste sur les sequences pondérées en T2 avec

suppression de graisse semble étre caractéristique [79].

L’'IRM peut également donner des informations sur I’ extension de la maladie a
la peau, ains que I’ atteinte ou pas du fascia profond et du muscle pectoral, élément

important dans la planification de I’ acte chirurgical [65, 69-71, 80].
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Figured6 :1conographie IRM d’ une femme de 65 ans qui a présenté une masse palpable du sein
gauche. L’analyse histopathologique final a révélé un sarcome de haut grade non classé.

A: Image mammographique médio latérale oblique du sein gauche qui montre une masse de
haute densité, de forme ovale et avec des marges circonscrites (fleche). Les astérisques indiquent
la masse. Aucun épaississement de la peau ni adénopathie axillaireipsilatéral ne sont présent.
B: L’ échographie du sein gauche montre une grande formation kystique mixte complexe et
massif (fleches) avec des marges indistinctes.

C: IRM sagittale de soustraction pondérée en T1 avec codage couleur paramétrigue qui montre
une grande masse complexe avec rehaussement périphérique (fleche), ce qui refléte probablement
une nécrose interne. L’ évaluation cinétique des zones périphériques du renforcement a montré
un rehaussement initiale rapide et un lavage retardé (données non présentées).
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Figure5: IRM des seins d’' une femme de 27 ans avec angiosarcome.
(a) I'image pondérée en T1 avant I'administration du produit de contraste confirme une
masse iso intense dans le sein droit (fleche).
(b) lesimages soustraites démontre un aspect hétérogene de la Iésion (fleche).
(c) Sur lesimages en pondération T2 lalésion est hyper intenses (fleche)

Figure6:
L’'imagerie par résonance magnétique est trés sensible & la détection du sarcome du sein, bien quela

spécificité soit un peu plusfaible. Cet angiosarcome du sein est trés vasculaire et montre un
rehaussement marqué.

Le sarcome du sein a été décrit comme ayant une faible intensité du signal sur lesimages pondérées en
T1, et uneforteintensité du signal sur lesimages en T2. Cependant, d'autres ont décrit une plus grande
intensité de signal d'images pondérées en T1 avec uneintensité relativement faible dansla zone
centrale de la tumeur comme dans ce cas.
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C- BIOPSIE

La prochaine étape dans le diagnostic est la biopsie tumorale. La biopsie par
forage est considérée comme la procédure standard. Elle se fait généralement par des
aiguilles de 16 G ou 14 G. Cdle-ci peut étre réalisée soit par mammographie, ou
échographie voire IRM pour les|ésions infracliniques, ou par guidage manuel pour les
tumeurs palpables [65].

Comme dans d'autres |ésions du sein, la corrélation entre I’examen clinique,
I'imagerie et les résultats de biopsie est essentielle pour le diagnostic positif [65, 81]. La
biopsie est réalisée apres |e bilan radiologique.

La biopsie diagnostique doit étre planifiée avec soin pour s assurer que le tissu
adéquat est obtenu d'une maniére qui ne compromet pas le traitement définitif. Une
biopsie initiale mal placée peut empécher |la réparation cosmétique, ou entrainer la
nécessité d'une chirurgie plus étendue pour englober le site de biopsie au moment de la
résection définitive [82].

Une biopsie qui contient suffisamment de matériel pour déterminer le sous type
histologique et |e grade de latumeur est essentielle avant |e début du traitement [82, 83].

La biopsie chirurgicale incisionnelle emportant une partie de la tumeur était la
procédure historique de référence pour I'obtention de tissu pour I'étude
anatomopathol ogique devant une masse suspecte du sein [82]. Elle est a proscrire, car
elle accélére la multiplication des cellules tumorales, et auss fausse les éléments de la
classification TNM.

Labiopsie au trocart est devenue la procédure la plus couramment utilisée pour
le diagnostic au cours des dernieres années. Elle est considérée comme la méthode
préférée en raison de sa faible incidence de complications et de la haute précision de
diagnostic qu’ elle peut apporter [82,84-87]. La biopsie se fera par abord direct de la
tumeur, letrajet du trocart sera donc facilement enleve lors de |’ exérése tumorale [82].

La cytoponction (L'aspiration al’aiguille fine : FNA) est déconseillée, car elle a
une faible précision de diagnostic pour le sarcome et un résultat faussement négatif ou
faussement positif est fréquent, pouvant respectivement retarder le diagnostic ou

indiquer atort un traitement. [62, 82].
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Pour les lésions cutanées sus jacentes aux sarcomes mammaires, plusieurs
biopsies non chirurgicales de la peau (punch biopsie) peuvent fournir les éléments d’ un
envahissement tumoral de la peau. Les échantillons doivent étre prélevés dans la zone
la plus sombre et la plus infiltrée [62].

L’ examen extemporané constitue dans certaines conditions |I’un des piliers du
bilan diagnostic notamment lorsqu’il y a une discordance entre laclinique, laradiologie
et la biopsie. Son intérét est de confirmer ou d'infirmer la malignité et de guider
I” étendue du geste chirurgical. Les faux diagnostics positifs sont exceptionnels et les
faux-négatifs ont pour seule conséquence d entrainer une deuxieme chirurgie [88].
Cependant dans la série de Elhadji et al. [38], I'examen extemporané avait une
spécificité inférieure a celle évoquée dans la littérature (90 %).

Concernant notre série, 13 de nos patients ont bénéficié d’ une microbiopsie au
trocart préalable au traitement chirurgical (soit 76,47%). Elle a été révéatrice du
diagnostique dans tous les cas. Pour le reste des patients soit 04 patients (23,57 %) le

diagnostique histologique a été obtenu par une tumorectomie (04 cas soit 23,52%)
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[11-BILAN D'"EXTENSION PRE-OPERATOIRE

Entre le diagnostic positif et le traitement des sarcomes primitifs du sein, vient

untempscrucial delapriseen charge; il s agit deréaliser un bilan d’ extension adistance

alarecherche de localisations tumoral es secondaires.

A- Radiographie standard et TDM thoraciques :

L’essaimage des sarcomes mammaires se fait essentiellement par voie
hématogene. On recherchera donc essentiellement des métastases pulmonaires. Les
métastases hépatiques, osseuses, cérébrales et ganglionnaires sont plus rares mais non
exceptionnelles [65].

En effet, le parenchyme pulmonaire est le site métastatique préférentiel des
sarcomes mammaires : on estime que 20 a 38% des patients développeront des
métastases pulmonaires au cours de leur maladie [70].

LaTDM thoracique détecte des |ésions de 0,2 a 0,5cm contre 1cm pour le cliché
standard. Lasupériorité delaTDM par rapport alaradiographie de thorax est clairement
démontrée en termes de sensibilité. La spécificité de la TDM est néanmoins médiocre.
En cas de doute sur la nature d’ un nodule pulmonaire isolé, un contréle a 4-6 semaines
peut étre recommandé. Deux études «colt efficacité» du dépistage systématique de
métastases pulmonaires synchrones en fonction de la taille et du grade tumoral ont
montré un avantage pour la TDM plutot que pour la séquence radiographie du thorax-
TDM en cas d’ anomalie [90,91].

Néanmoins, la rédisation de la TDM thoracique en routine a la totalité des
patients reste discutable et serait a réserver aux lésions de haut grade et/ou de plus de
5cm [65]. L’ exploration des autres organes doit étre envisagée uniguement en cas de
signes cliniques d’ appel.

Concernant notre série, on aréalisé:

@ Une radiographie standard du thorax revenant normale chez tous nos malades

(100%)

@ Une tomodensitométrie thoracique réalisée chez 06 patients parmi 17 soit

(35,29%), revenant normale chez |’ ensemble des 06 patients.
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B- Echographie/ TDM abdomino-pelvienne

L’ échographie abdomino-pelvienne ainsi que la TDM abdomino pelvienne
peuvent étreindiquées alarecherche d’ une éventuellelocalisation hépatique secondaire,
voire ovarienne ou d’ espace.

Dans notre série:

@ Une échographie abdominale réaisée chez 16 de nos 17 patients est revenue

normale chez I’ ensemble de nos mal ades.

C- La scintigraphie osseuse

L es métastases osseuses sont rares, et viennent apres les métastases dans d'autres
sites notamment pulmonaires.

Elle montre des sites d’ hyperfixation osseuse par endroits.

Dans notre série aucun patient n'aeu d'indication pour réaliser une scintigraphie

osseuse.

D- Imaqerie cérébrale:

Les lignes directrices du National Comprehensive Cancer Network (NCCN)
suggerent une imagerie du systeme nerveux central (SNC) chez les patients atteints
d’ angiosarcome en raison de la tendance de ces tumeurs a donner des métastases au
niveau du SNC [83].

Concernant notre série aucun patient n"a montré un signe d appel pour effectuer

une imagerie cérébrale.
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V- TRAITEMENT

Comme pour les sarcomes des tissus mous (STS) originaires des autres sites

anatomiques, ou encore pour les adénocarcinomes du sein, |'évaluation et la gestion par
une equipe multidisciplinaire expérimentée, optimise les résultats chez les patients
atteints du sarcome de sein [65]. Cette équipe comprend des chirurgiens oncologues, des
radiothérapeutes, des oncologues medicaux, des radiologues, et des
anatomopathologistes [62]. Le choix du traitement est influencé par le statut TNM et le
grade histol ogique.

Quelle que soit la stratégie thérapeutique suivie, elle doit répondre a trois
objectifs primordiaux :
@ Un controle local de lamaladie.
@ Prévention de |’ extension de la pathologie.

@ Une préservation, quand cela est possible, de I’ intégrité du schéma corporel.

D’ailleurs, méme pour les sarcomes primitifs du sein la tendance actuelle du

traitement chirurgical est derester le moinsagressif et e plus conservateur possible [23].

Méme en absence d’' un consensus international, la base du traitement du sarcome
du sein reste chirurgicale, elle consiste en une résection large de la tumeur avec des
marges saines voire une mastectomie. La radiothérapie et le traitement onco-médical,
restent des traitements complémentaires a la chirurgie, dont les indications sont

controversees.
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A- CHIRURGIE

1- Lachirurgie mammaire

a- Geénéralités

La chirurgie représente la pierre angulaire du traitement des sarcomes
mammaires primitifs [24,28,36,37, 41, 43,61,88,92-98]. Toutefois, ses modalités sont
controversees [24,36,37, 41, 61,88,92-102]. En effet, la mastectomie simple a été
longtemps considérée comme le « gold standard » pour les sarcomes mammaires
primitifs [24,36,88,97-103]. Cette approche chirurgicale radicale est basée sur
I’ observation de Berg et al. [56], qui ont démontré destaux plus élevés derécidivelocale
en cas de traitement conservateur (tumorectomie) que de mastectomie.

Cependant, des rapports plus récents [25, 27,41, 65] préconisent I’ excision locale
large avec des marges négatives tout en obtenant des résultats oncologiques identiques.
Ainsi, des considérations telles que le rapport taille de la tumeur /volume du sein, et la
préférence de la patiente, dictent le choix entre les procédures chirurgicales, en adhérant
al'objectif de marges adéquates [65].

Dans de nombreux cas, |'excision large de la peau qui est nécessaire pour
atteindre les marges négatives s oppose a la fermeture et nécessite une greffe de peau

ou un lambeau muscul o-cutané[62].

b- Traitement chirurgical premier

Lachirurgiedoit étre effectuée en un bloc, tumeur entourée detissu sain d emblée
[116, 121-123]. Les zones de section éant bien définies sur |I'examen clinique et/ou
I"'imagerie préopératoire. Il n'est donc pas indiqué de faire des recoupes qui sous-
entendent que |’ on ad’ abord énucléelatumeur puis effectue les recoupes pour réséquer
le « coquetier» de la tumeur, ce qui expose en pratique a une contamination du champ
opératoire méme s les marges définies in fine sur les recoupes par
I" anatomopathol ogiste sont saines.

Lorsdel’intervention, des clips de repérage sont placés sur le pourtour du champ

opératoire.
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On effectue le moins de décollements cutanés possible afin de limiter les sites
opératoires susceptibles de récidives. Dans le cas d’ envahissement cutané important, il
faut prévoir en préopératoire la mise en place d'un lambeau musculo-cutané de
couverture.

Les drainages sont systématiquement placés a proximité de la cicatrice afin de
pouvoir étre repris facilement en cas de récidive et limiter les champs d'irradiation
postopératoire.

La piece d’ exérese est envoyée a |’ anatomopathol ogiste fixée sur un liége avec schéma
permettant de parfaitement orienter la piece ou repérée les marges par des fils sur les
berges [101].

@ Typesd exérese chirurgicale:

i- Exéreseintracapsulaire (effraction tumorale)

Elle correspond a une exérese par fragmentation de la tumeur ou a un drainage
de la tumeur, sur un diagnostic préopératoire errone le plus souvent, par exemple
d hématome ou d’ abces [101].

Lorsqu’il n’est pas explicite dans le compte rendu opératoire, ce type d’ exérése
peut étre suspecté s I’ anatomopathologiste décrit dans son compte rendu plusieurs
fragments tumoraux. Une effraction tumorale expose a une poursuite évolutive plus ou
moins rapide en fonction du grade de latumeur. |1 est important de ladéfinir, car il s agit
d une indication formelle de reprise chirurgicale et la radiothérapie ne pallie pas une

chirurgie inadaptée, mais peut compliquer lareprise [101].

ii- Exérese marginale (ou énucléation ou biopsie exérese) :

L’ exérese marginale correspond a I’ablation de la tumeur sans tissu sain en
périphérie en passant dans le plan de clivage naturel. Le plan de clivage se Situe au
niveau de la pseudo capsule, laissant toujours en place un reliquat tumoral
mi croscopi que dans les tissus adjacents. Pratiquée seule, I’ énucléation expose le patient
aun risque de rechute locale de 50 a 93 % [101, 102].
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iii- Exéreselarge: c'est le standard chirurgical

Latumeur est emportée en bloc avec une marge de tissu sain sur toute sa surface,
sans étre vue au cours de la dissection. Le caractére « large » de la chirurgie ne dépend
pas de ce qu'on enléve, mais de la qualité des marges chirurgicaes définie par
I” anatomopathol ogiste sur I’ ensemble de la périphérie de la tumeur. Ce n’est donc pas
parce que la piece est volumineuse que I’ exérese est large.

L’incision cutanée et laréfection du volume mammaire doit répondre aux normes
de la chirurgie onco-plastique [101]. Un sein restant cosmétique est une condition

sinéquanone pour conserver le sein.

iv- Mastectomie totale :

Elle emporte I’ensemble de la glande mammaire et la peau qui la recouvre y
compris la plague aréolo-mamelonnaire. L’ exérese comporte |’ aponévrose des muscles
pectoraux [101].

c- Repriseéargiedu lit tumoral :
1. Gesteinitial :

Fréguemment, les patients sont opérés sans imagerie ni diagnostic histologique
précis, ou souvent erroné, ce qui entraine des gestes inadaptés, ce qui favorise
I’essaimage local et le risque de récidive. Dans |I'ensemble des séries de reprises
systématiques apres chirurgie premiere inadaptée, la fréquence des reliquats tumoraux
microscopiques visibles a |’ examen microscopique est de 50 % (57-60). L’ irradiation
ne pallie pas une chirurgie inadaptée et on s expose aux récidives précoces en territoire
irradié. Lasurvie sansrécidive local e est améliorée apres reprise systématique. Lorsgu'’il
N’ existe pas de reliquats tumoraux sur la piéce de reprise apres une chirurgie inadaptee,
celanesignifiepasqu’il n'y en a pas, mais que les coupes de I’ anatomopathol ogiste ne
sont pas passées dessus, ceci d’ autant que les reliquats, lorsgu’ ils sont microscopiques,
sont difficiles a identifier dans la fibrose inflammatoire de I’intervention précédente
[101].
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ii. Indicationsdelareprise:

Pour porter I’indication d’une reprise d exérese, il est indispensable d’avoir le
compte rendu opératoire et le compte rendu anatomopathologique du premier acte

opératoire [99].

Si le patient a été opéré d emblée sans penser a une lésion maligne et qu’il a été
effectué une énucléation (exérése type R1 : résection macroscopique) sans ouverture de
lapiece, on sait que I’on a 60 % de risque de récidive locale si on ne fait pas de reprise
élargie. Il ne faut pas attendre la récidive locale car elle peut étre multifocale ou
comporter des clones cellulaires plus indifférenciés et imposer des chirurgies plus
mutilantes qu’ une reprise systématique. La radiothérapie ne supplée pas une chirurgie
inadéquate [101].

Sl y a eu une ouverture de la piéce, ou bien un drainage sur le diagnostic
d hématome ou d’abces, il faut envisager systématiquement une reprise chirurgicale
suivie de radiothérapie. On peut faire une IRM avant d’ envisager lareprise chirurgicale

qui peut montrer un ou des reliquats microscopiques.

Danstouslescas, s unereprise d’ exérese systématique est envisagée, lacicatrice
précédente et |es orifices de drainage doivent étre réseques.

S'il yaeuunelRM avant lapremiéreintervention, on réseque letissu glandulaire
situéinitialement autour de latumeur. S'il n'y avait pas eu d'imagerie avant la premiere
intervention, la reprise est difficile car il faut empiriquement définir la topographie
présumée de la tumeur en fonction de sa taille et de la description de la premiere
intervention. Une IRM postopératoire effectuée avant la reprise chirurgicale peut aider

s'il existe un religuat macroscopique [101].
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d- Appréciation de la qualité de la chirurgie : évaluation des marges
chirurgicales par I’ anatomopathol ogiste
L’ anatomopathol ogiste définit laqualité de |’ exérese selon les criteresdel’ Union

international e de lutte contre le cancer (UICC):

v RO : marge microscopique saine, lamarge minimale est définie en millimeétres ;
Vv R1: existence d un résidu microscopique, il existe une marge envahie sur le plan
mi croscopique, ¢’ est typiquement ce que I’ on obtient apres une énucléation ;

Vv R2: existence d’ un résidu macroscopique, ¢’ est le chirurgien qui doit I’ indiquer

dans son compte rendu opératoire [101].

e- Mastectomie versus exérese tumorale large:

Berg et ses collegues ont publié une série de 25 patientes porteuses d’ un sarcome
du sein danslaquelle 9 patientes sur 13 ayant subi une exérése locale ont dével oppé une
récidive, alorsque seulement 1 des 7 patients ayant eu une mastectomie aeu unerecidive
locale [56]. La mastectomie a donc été retenue comme le Gold Standard du traitement
en matiere de sarcome de sein. Cette opinion a été contestée au cours des deux dernieres
décennies, avec les résultats de plusieurs series rétrospectives montrant des résultats
équivalents avec une large excision locale lorsque les marges négatives peuvent étre
atteintes [23,35, 40, 50].

Cette conclusion est étayée par le fait que, anatomopathologiquement, les
sarcomes sont rarement multicentriques. Toutefois, dans les cas des tumeurs de grande
taille, le résultat esthétique global est meilleur apres mastectomie et reconstruction

qu’ apres latumorectomie [23].

Concernant notre série, la quasi-totalité de nos patients ont bénéficié d un
traitement chirurgical radical imposée par la grande taille tumorale (16 patients soit
94,11%), contre seulement une seule patiente ayant regu une chirurgie conservatrice du

sein (tumorectomie ; cas numéro 5).
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f- Les marges chirurgicales

La qualité des marges d exérese chirurgicale constitue, comme dans les autres
sarcomes des tissus mous, le principal facteur prédictif des récidives locales. Celle-ci

est au mieux appreciée par I’ examen histol ogique macroscopique et microscopique [36].

Ainsi, les auteurs insistent sur I'importance des marges de résection par rapport
a |’ étendu de la chirurgie [28, 36, 37, 41, 43, 61, 88, 92-97]. Cela a été prouveé dans
I’ étude de Confavreux et al. ou le taux de survie globale était significativement meilleur
en cas de marges RO, 72 %, contre 38,46 % en cas de marges R1 (marge

microscopiquement envahie) [37]

v Concernant notre serie:
Les marges d’ exérese chirurgicale étaient saines pour tous les patients de notre
Série sans exception.
Dans 13 cas les marges d’ exérése chirurgicale étaient saines aprés mastectomie
d’ emblée soit 76,74%. Pour les 04 malades restants, 03 patients ont obtenu des marges
négatives aprés une mastectomie précédée d' une tumorectomie au moins une fois

(17,64%) et apres une simple tumorectomie pour le dernier cas (cas numéro 5).
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2- La chirurqgie axillair e (adénectomie-cur age ganglionnair €)

Tous les articles sont explicites sur le potentiel tres peu lymphophile du sarcome

mammaire.

@ Guerrero et al. [103] parlent de moins de 5 % des cas de ganglions atteints et disent
clairement que le curage axillaire n’ est pas recommandeé.

@ McGowan et al. [35] trouvent 8 % de métastases ganglionnaires dans leur série avec
trois patientes atteintes sur 36 et précisent que ce N’ est pas un facteur pronostique.

@ Christensen et al. [104] ne décomptent aucun ganglion atteint sur 15 curages.

@ Ce résultat est retrouvé dans d autres séries comme celles de Gabriele et al. [31],
Geider et al. [105], Stebbing et Nash [106], ou Austin et Dupree [107] dans sa série
sur les liposarcomes. Marchal et al. [29] dans leur série sur |es angiosarcomes font
systématiquement les évidements axillaires. |Is constatent 8 curages négatifs sur 9
effectués.

@ Zelek et al. [28] sont en accord avec la littérature puisqu’ils ne recommandent pas
la dissection axillaire. 48% des femmes de leur série ont eu un curage axillaire et
seulement une a un curage positif.

@ Munitiz et al. [108], dans leur cas clinique et revue de la littérature sur les
leflomyosarcomes du sein ne retrouvent aucun cas d’ atteinte axillaire.

@ Georgiannos et Sheaff [44] ne recensent aucune atteinte ganglionnaire sur leurs 4
cas d' angiosarcomes.

@ Un article japonais [109] mentionne un cas de sarcome mammaire avec atteinte
ganglionnaire et préconise une mastectomie radicale (donc avec curage axillaire)
comme traitement approprié des sarcomes.

@ Barneset al. [53] quant aeux, dans une série un peu plus ancienne, retrouvent 1 cas
de ganglion atteint sur 10 patientes opérées.

@ Navarette et al. [110], dans leur article, précisent que I’ atteinte ganglionnaire est
exceptionnelle (inférieure a 2 % des cas) et judtifie I’abstention de curage

ganglionnaire.
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@ Dans I'é&ude de Elhad) et al.[25] la réalisation d’'un curage axillaire a permis
d atteindre une meilleure probabilité de survie globale a 5 ans,81,5 %, contre 50 %
en |’ absence de curage axillaire (p = 0,039). Par ailleurs, elle était de 86,4 % en cas
de curage négatif contre 25 % encas de curage positif (p = 0,003).

@ Enfin, Mallebre et al. [27] recommandent e curage ganglionnaire axillaire si un

ganglion est palpable en préopératoire.

Dans notre série une adénectomie a éte realisée chez 09 patients de notre série

soit 52,94% ne révélant aucune atteinte ganglionnaire chez I’ ensembl e des cas.

3-Lachirurgieréparatrice[111,112]

L esprogres destechniques de reconstruction appliqués alachirurgie oncologique
mammaire ont abouti au concept d oncoplastie mammaire. Cette oncoplastie n’a pas

ignoré le domaine des sarcomes du sein, on parle d’ oncoplastie.

a. Oncoplastie apres chirurgie conservatrice:
Ellefait appel aux lambaux glandulaires. Il peut s agir d’ oncoplastie niveau 1 ou
la plague aréolo-mamelonnaire (PAM) est gardée a sa place, ou niveau 2 ou laPAM est

recentrée.

b. Oncoplastie apres mastectomie :
Il peut s'agir d’ une oncoplastie de recouvrement ou de reconstruction :

I- Oncoplastie de recouvrement :

Elle fait appel aux lambeaux cutanés davancement ou aux lambeaux
muscul ocutanés (grand dorsal notamment).

L’ apport du lambeau évite des décollements cutanés excessifs qui sont le site
potentiel de réecidive locale et permet |'exérese de cicatrices initiaes inadaptées.

L’ apport de tissu sain sur ces sites d’ exérése étendue permet une cicatrisation rapide en
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évitant une fermeture sous tension ou un espace mort qui sont sources de désunions
cutanées et qui retardent I’irradiation postopératoire si elle est nécessaire. Les lambeaux
permettent des exérésesen territoireirradié. Lesrécidivesenterritoireirradié nécessitent
I" apport detissus bien vascularisés pour éviter e risque de désunion de lacicatrice[ 101].

Leprélévement du lambeau doit étre effectué avec une instrumentation différente

decelledel’ exérese ; en séparant les champs s'il s agit d'un lambeau libre[101].

Ii- Oncoplastie de reconstruction :

La reconstruction mammaire immediate ou différée est habituellement effectuée
en utilisant soit des lambeaux autologues musculo-cutanés ou musculaires purs,
pediculé ou libres notamment le grand dorsal ou le grand droit de I’ abdomen, soit des
implants prothétiques ou les deux [50]. Les procédures reconstructives n’ affectent pas
le contrble local ou les récidives a distance[{101].

Dans I'étude de Toesca et a [24], sur 37 patients porteurs d'un sarcome
mammaire, la chirurgie a été effectuée chez tous les patients. Elle était conservatrice
chez 11 patients. Vingt-six patients ont subi une mastectomie totale. Dans cette étude
les reconstructions mammaires étaient immediates ou différées a base d’ implants ou de
tissus autologues. Les lambeaux autologues sont constitués soit du muscle grand dorsal
ou du muscle grand droit de I’ abdomen. Quatorze patients ont eu une reconstruction, 12
ont éte immédiates et 2 ont été différées.

Huit patients ont eu des reconstructions a base de lambeaux autologues et 6
patients ont eu une reconstruction a base d’ implant seul.

Dans cette série les patients qui ont eu une chirurgie mammaire conservatrice ou
une reconstruction mammaire apreés une mastectomie ne montrent pas un mauvais
pronostic par rapport aux patients qui ont eu une mastectomie seule.

Concernant notre série, aucun patient ayant eu une mastectomie n’'a bénéficié
d une oncoplastie, ceci est di au fait que nos patientes n’ étaient pas désireuse d’ une

oncoplastie malgré gque cette option leur a é&té bien expliguée.
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Figure8 : patiente
ayant subi une
mastectomie suite a un
sarcome mammaire
(sans plastie)

Figure9:
(a) Montre un angio-sarcome du sein gauche;

(b) est une image peropératoire montrant les larges marges nécessaires pour cette
excision;
(c) image de la fin de |'opération, avec lambeau du muscle grand droit de
['abdomen(TRAM) utilisé pour la reconstruction
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B- Traitement adjuvant
1- Radiothérapie
a- Radiothérapie adjuvante

Lerdle de laradiothérapie dans | e traitement des sarcomes mammaires primitifs
reste controversé en raison de leur rareté et en |’ absence d’ études randomisées, maiselle
constitue toujours la deuxiéme arme thérapeutique apres lachirurgie [24, 61,36, 37, 99].
Zelek et al. ont préconisé une extrapolation des principes du traitement des sarcomes
des tissus mous [96]. Aing, ils ont recommandé une radiothérapie adjuvante pour
ameéliorer le taux de contrdle local. Elle contribue a un meilleur taux de contréle local
des sarcomes mammaires mais N’ améliore pas celui de survie globale [37]. Ainsi, dans
I” étude de Belkacémi et al. portant sur 59 cas, |e taux de contrdle local 410 ans était de
86 %avec une radiothérapie contre 59 % sans radiothérapie (p = 0,02)[ 100]. Cependant,
elle n’était pas associée a une meilleure probabilité de survie globale. En revanche,
certains auteurs ont exclu |’ apport de la radiothérapie, aussi bien en termes de survie
sans récidive gue de survie globale. Citons |’ exemple de la série de Confavreux et al.,
danslaquelle letaux derécidive locale a3 ans &ait de 52,4 % sans radiothérapie, contre
47,8 % apres radiothérapie adjuvante (p = 0,6) [37].

McGowan et al. [35] ont comparé 3 groupes de 25 patientes : |e premier groupe
ne recevait aucune radiothérapie, le deuxiéme recevait moins de 48 grays et letroisiéme
recevait plus de 48 grays. Il ressort dans leur étude que la survie a 10 ans est supérieure
dans le groupe recevant plus de 48 grays. Ces différences sont jugées statistiquement
limites par |’ auteur lui-méme avec un p = 0,07.

Dans la série de Marchal et al. [29], 7 patientes sur 8 ont une radiothérapie
adjuvante de 50 grays avec une dose complémentaire de 15 a 25 grays par éectron
thérapie. Melhouf et al. [113] pensent que I’ effet bénéfique de la radiothérapie en
traitement adjuvant dans les angiosarcomes n’ est pas clairement demontré. Mallebre et
al. [27] recommandent la radiothérapie si |’ obtention de marges saines supérieures a 2
cm N’ est pas possible a obtenir. Callery et al. [114] disent d’ une maniere assez proche
gu’ une radiothérapie complémentaire est nécessaire S'il y a le moindre doute sur les
marges. Spielmann et al. [115] indiquent toujours la radiothérapie en cas de traitement
conservateur.
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Johnstone et al. [116] parlent eux d un excellent controle loco-régional de la
radiothérapie (série réduite). D’aprés Navarette et al. [117], un volume tumoral
important et une extension pariétale nécessitent parfois une irradiation postopératoire,

ains gqu’en cas d exérése limite ou incomplete.

Christensen et al. [104] ne trouvent pas de différence significative en terme de
survie entre les patientes traitées par I'association chirurgie radiothérapie et celles

traitées par chirurgie seule.

De méme, Barrow et al. [118], dans leur série sur les sarcomes en excluant les
sarcomes phyllodes, ne trouvent pas de différence significative. Ils préconisent tout de
méme |a radiothérapie adjuvante devant des tumeurs de grande taille et la présence de

marges positives.

Il en ressort que la radiothérapie adjuvante n’'est pas associée a une réduction
significative des récidives locales. En I’ absence de données précises sur le sarcome du
sein, les indications pour |’ utilisation de la radiothérapie adjuvante a cette localisation
devraient suivre celles pour les sarcomes des tissus mous [24].Aingi, les indications
largement retenues dans la littérature sont : le haut grade histologique de la tumeur, un
diametre tumoral de plus de 5 cm, des marges chirurgicales saines de moins de 1 cm et
un traitement conservateur [24,28, 35, 36, 42, 56, 98, 100, 119-121].

Dans notre série 07 patients parmi 17 ont bénéficié d’ une radiothérapie adjuvante

soit 41,17%, avec une méme dose de 50 Gy étalée sur 25 séances.

Les marges chirurgicales étaient saines chez I’ ensembl e des patients irradiés.
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b- RADIOTHERAPIE NEOADJUVANTE :

Pour les grandes tumeurs ou le chirurgien s attend a des marges positives ou
proches, la radiothérapie néo-adjuvante peut étre considérée dans une tentative
d'augmenter les chance de la résécabilité. Cependant, si le chirurgien estime que des
marges suffisantes sont susceptibles d'étre obtenues, la chirurgie premiéere est préférée,
en réservant la décision d'une radiothérapie apres examen anatomopathol ogique final

delapiéce d'exérése [62, 122].

c- Radiothérapie et sarcomesradio-induits

L e bénéfice de la radiothérapie adjuvante pour les sarcomes du sein secondaires
alaradiothérapie n’ est pas défini, et dansle cadre de I’ irradiation de la méme zone, les
effets tardifs potentiels d'une forte dose cumulative de RT (fracture de cOte, une
pneumonie, nécrose des tissus mous) doivent étre soigneusement considérés [126, 62].
Toutefois, pour les angiosarcomes radioinduits en particulier, la préoccupation pour les
effets secondaires tardifs doit étre contrebalancée par le taux élevé de récurrence (50
ar3 %) delamaladie traitée par lachirurgie seule [62, 122,123].

Une reé-irradiation, souvent avec un caendrier hyper fractionné de
I'administration du traitement, a été utilisée dans un cadre néo-adjuvant chez certains
patients avec des resultats favorables [62, 124, 125].
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C- CHIMIOTHERAPIE

La chimiothérapie adjuvante n'est pas souvent citée dans les séries de la

littérature. Zelek et al. [28] abordent le sujet dans leur série en citant 2 articles qui
recommandent une chimiothérapie adjuvante [127,128]. Ces 2 articles démontrent
I’efficacité de la chimiothérapie sur la survie globale et sur I'intervalle libre sans
récidive. Dans toutes les références, les mémes drogues sont retrouvées, a savoir
anthracycline, dacarbazine, ifosfamide, efficaces également dans|es sarcomes destissus
mous [127].

Silverman et al. [129] préconisent la chimiothérapie dans les angiosarcomes de
haut grade. Deux autres études confirment, en comparant deux groupes, que la
chimiothérapie n’a aucun bénéfice dans la survie globale [130, 131]. Costello et al.
[132], dansleur casclinique, mettent en évidencele casd’ un sarcometumoral réfractaire
ala chimiothérapie. Enfin, Pollard et al. [1] écrivent que I’ effet d’ une chimiothérapie
reste a évaluer. Navarrete et al. [60] parlent de I’ inefficacité de la chimiothérapie dans
la prévention et le traitement des récidives locales et des métastases a distance mais
pensent que de nouveaux protocoles pourraient contribuer a améliorer les résultats. Un
article de Bui et al. [75] aborde ce sujet, il nous parle de nouvelles molécules en cours
d’ expérimentation type ET743 ou STI571.

Une méta-analyse a appuyé I'apport de la chimiothérapie adjuvante a la
doxorubicinesur I’ amélioration de laprobabilité de survie sansrécidive, néanmoins sans
effet appréciable sur la survie globale [121].A I'issue d'essais cliniques, la
chimiothérapie adjuvante est fortement recommandée dans les sarcomes mammaires
dépassant les5 cm et ceux de haut grade histologique et cela par extrapolation des
résultats observeés dans les sarcomes des extrémités [ 28, 36, 37, 41, 60, 61, 88, 94-113].
Ladoxorubicine et/ou I’ ifosfamide sont | es agents les plus utilisés dans | e traitement des

sarcomes mammaires primitifs [115].
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Concernant notre série:

Une chimiothérapie néoadjuvante a été administrée chez une seule patiente (cas
numero 14) (05,88%) ayant un leiomyosarcome de haut grade avec des métastases
pulmonaires et vertébrales au moment du diagnostic. Cette patiente a bénéficié d' un

total de 06 cures a base d’ adriamycine et de fosfamide.

Une chimiothérapie adjuvante a été proposee a 02 patientes dont le profil était :

@ Antécédent de liposarcome de haut grade récidivant a deux reprises sur leméme sein
pour la premiere patiente. La chimiothérapie était abase d’'IVA étalée sur 06 cures

@ 03 lésions du sein gauche révélées a |I'écho-mammographie dont le sous type
histologique était un ostéosarcome de haut grade. Le traitement a été a base

d’ adriamycine et de Cddp pour un total de 06 cures.
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V- Indications
1-Chirurgie

Jusgu’a ce jour, il n’existe aucun consensus pour standariser le traitement des

sarcomes primitifs du sein.

Certaines études [42, 44, 46, 78, 82, 109] ont conclue a préconiser le traitement
conservateur du sein a condition que latumeur ne dépasse pas 05 cm et avec des marges
d exérese saine d'au moins Olcm. Le curage axillaire n’est pas systématique, une
adénectomie est réalisée s adénopathie présente et un curage fera suite si le produit

d adénectomie est positif.

2-Traitement complémentaire

Concernant la radiothérapie et en I’ absence de données précises sur le sarcome
du sein, lesindications pour I’ utilisation de laradiothérapie adjuvante a cette | ocalisation
devraient suivre celles pour les sarcomes des tissus mous [41].Aingl, les indications
largement retenues dans lalittérature sont : le haut grade histologique de la tumeur, un
diameétre tumoral de plus de 5 cm, des marges chirurgicales saines de moins de 1 cm et
un traitement conservateur [41,52, 55, 59, 73, 115-117, 118].

Quant a la chimiothérapie adjuvante et a I'issue d'essais cliniques, la
chimiothérapie adjuvante est fortement recommandée dans les sarcomes mammaires
dépassant les 5 cm et ceux de haut grade histologique et cela par extrapolation des
résultats observés dans les sarcomes des extrémités [33, 34, 40, 54, 96-98, 117, 118].

3-Notre expérience

Dans notre formation et en absence de tout consensus nous extrapolons le
traitement des carcinomes mammaire acelui des sarcomes primitifs du sein en excluant
le curage axillaire, et donc en suivant la classification TNM

@ Ti1-T2 : chirurgie conservatrice avec oncoplastie + radiothérapie +/-
chimiothérapie en fonction des facteurs pronostics.

@ Ts-T4: mastectomie totale +/- reconstruction + radiothérapie + chimiothérapie.
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VI- EVOLUTION — PRONOSTIC
1-Rechute local e/M étastases

Dans la littérature, le taux de rechutes locorégionales variait del2 a 73 % avec

une moyenne de 20 % [73].

A I’instar des sarcomes des tissus mous, dans la série de Kapris et al. [111], les
poumons et I’ os ont constitué les principaux sites métastatiques, dans respectivement9l
et 44 % des cas. Conformément aux données de la littérature, cinq patientes de notre
série ont été atteintes de métastases a distance. Elles ont intéressé essentiellement le

poumon &t | os.

2-Lasurvie

Lestaux de survie globale et de survie sans récidive a 5 ans sont variables selon
les séries, respectivement entre 14 et 91 % et 33 et66 % [61].

Zelek [28] nous montre une probabilité de survie globale a 10 ans de 62 % tous
sarcomes confondus. Sa probabilité de survie sans récidive a5 ans, 10 ans, 15 ans est
respectivement de 52, 50 et 48 % (la série de Zelek [28] ne comporte pas de tumeur
phyllode). L’angiosarcome a le pronostic le plus sombre de tous les sarcomes
mammaires. Cette série montre aussi une différence significative dansla survie globale
et sans récidive en fonction de la taille histologique de la tumeur initiale : les tumeurs
de5cm, entre5 et 10 cm, detaille supérieure a 10 cm ont respectivement une probabilité
de survie globale a 10 ans de 76, 68 et 28 % (p < 0,05) et de survie sans récidive a 10
ans de 66, 55 et 15 % (p < 0,05). De la méme maniere, le grade intervient dans la
probabilité de surviea 10 ans: lesgrades 1, 2 et 3 ont respectivement une probabilité de
survie globale a 10 ans de 82, 62 et 36 % (p < 0,05) et de survie sans recidive de 61, 51
et 25 % (p < 0,05).

Georgiannos et al. [44] trouvent des résultats un peu différents et plus pégoratifs.

Lasurvie sansrécidive a5 ans de leur série est de 33 %.
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Geider et al. [103] présentent des chiffres a peu prées comparables avec une
probabilité de survie globale a 10 ans de 55 % et une probabilité de survie sans récidive
a10 ansde 72 %.

Marchal [25] trouve une différence significative dans lasurvie entre | es patientes
a marges positives (probabilité de survie globale a 10 ans de 33 %) par rapport aux
patientes aux marges negatives (probabilité de survie globale a 10 ans de 80 %).

Dans notre étude, le taux de survie globale a 5 ans était de 65%.

3-Facteurs pronostic

Plusieurs éléments ont été discutés tel que I’ age, la taille tumorale, le type de
chirurgie, I’ activité mitotique, la nécrose tumorale, I’ hyperplasie du stroma ou «stromal
overgrowth » et les marges chirurgicales [24, 28, 35-37,41,43, 61, 88, 92-100].
Seulementla présence de nécrose tumorale ainsi que la qualité de I’ exérése chirurgicale
semblaient influencer la survie globale. L’obtention de marges chirurgicales
satisfaisantes d’au moins 1 cm représente un facteur pronostique essentiel [128]. Aing,
dans I’analyse d’ Asoglu et a., le taux de survie sans récidive a 3 ans était de 90 % en
cas de marge d'au moins 1 cm, contre 50 % en cas de marge de moinsde 1 cm (p =
0,012) [97].

Lamajorité des auteurs signalent e pronostic défavorable des angiosarcomes.

Plusieurs études montre le réle de la radiothérapie adjuvante dans le contréle
local delatumeur (taux de contrélelocal adix ans de 86 % avec radiothérapie adjuvante
contre 59 %en |’ absence de radiothérapie ; p = 0,02) [100]. Néanmoins, dans la série de
Confavreux et a., laradiothérapie adjuvante n’influencait pas significativement le taux
de survie sansrécidive : 52,4 % sans radiothérapie contre 47,8 % avec radiothérapie (p
=0,6) [37].
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Figure 12 : Sarcomes primitifs du sein, survie en fonction du grade
selon Zelek et al .[26]
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CONCLUSION
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Ce travail nous a permis d étudier des tumeurs rares que sont les sarcomes
primitifs du sein. Une entité oncol ogique qui exige toute une équipe multidisciplinaire,
faite de chirurgiens oncologues, radiothérapeutes, oncologues médicaux, radiologues et
anatomopathol ogistes pour assurer une prise en charge optimale.

Une chirurgie en marges saines est le « gold standard » pour un bon résultat
carcinologique. Une mastectomie totale ou une tumorectomie élargie aboutissent aux
mémes résultats.

L e pronostic des sarcomes primitifs mammaires dépendrait essentiellement d' une
exerese chirurgicale satisfaisante (marges de plus de 1 cm). Le sous-type histologique
n’aurait pas d’influence sur le pronostic.

Un traitement complémentaire par radiothérapie et/ou chimiothérapie aune place
controversée dans le traitement des sarcomes mammaires et doit étre discuté au sein
d’ un comité multidisciplinaire.

L es progres en biologie moléculaire sont prometteurs pour le développement de

thérapies ciblées efficientes.
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Les sarcomes primitifs du sein sont des tumeurs extrémement rares, de pronostic

sombre.

La chirurgie représente le « Gold Standard » de la prise en charge des sarcomes

primitifs du sein, tandis que I'intérét du traitement complémentaire a savoir la

radiothérapie et/ou la chimiothérapie reste controversé.

Notre travail est une étude rétrospective portée sur 17 cas de sarcomes non

phyllode du sein colligé al’Institut National d’ Oncologie de Rabat (INO) durant une

période de 12 ans allant de |I’an 2000 a |’an 2015. Cette étude nous a permis d’ aboutir

aux conclusions suivantes :

%)

%)

Q

L e sarcome non phyllode du sein est une entité rare représentant moins de 0,3%
des |ésions malignes mammaires.

Il existe une prédominance féminine nette avec une moyenne d’ &ge de 44 ans
pour des extrémes allant de 19 a 82 ans.

Seul I’examen anatomopathologique est capable d établir le diagnostic de
certitude et de préciser |e type histologique.

La mastectomie étant le traitement de référence, nous défendons la chirurgie
conservatrice du sein a condition que lataille tumorale ne dépasse pas 5 cm et
d avoir des marges d’ exérese saines tout en étant capable de préserver un sein
cosmeétique.

Le complément thérapeutique par radiothérapie est systématique, tandis que le
recours a la chimiothérapie s avére nécessaire en cas de tumeur de grande taille
ou de haut grade, et ceci en absence de tout consensus international.

L’ évolution a5 ans note 5,88% de récidives locales et 21,47% de métastases.

Lasurvie a5 ans pour nos patients est estimée a 64,70%.
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Primary breast Sarcomais an extremely rare condition with a poor prognosis.

Surgery is considered the Gold Standard therapeutic mean while the use of

radiotherapy and chemotherapy as a complementary treatment iswildly controversial.

In this work, we conducted a retrospective study including 17 patients with

primary breast sarcoma over a period of 18 years from 2000 until 2015. The data

gathering was provided by the National Oncology Institute of Rabat.

%)

This study helped leading to the following conclusions:

Primary breast sarcoma is a rare entity counting for less than 0,3% of breast
malignancies.

Women are more likely to suffer this condition with a median age of 44 yearsfor
arange of 19 to 82 years.

Only the histological examination is capable of establishing the diagnosis with
certainty as well as defining the histological type of the sarcoma.

The wide excision has aways been taken for the sole treatment of choice. In this
study we highlight the better possibility of conservative surgery as long as the
lump’ s size does not surpass 5 cm and the surgical margins are intact.

The adjuvant radiotherapy is a systematic addition to the treatment, while the use
of chemotherapy is reserved for patients with large tumor size or high risqué of
recurrence.

The 5 years evolution shows 5, 88% of local recurrences and 21, 47% of
metastasis.

The 5 years survival for our patients is about 64,70%.
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