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LISTE DES ABREVIATIONS

ADP : Adénopathies.

AFP  : Alpha Foeto-Protein.

AG : Anesthésie Générale

AJCC : American Joint Committee of Cancer.

AML : Angiomyolipome

ASP  : Abdomen Sans Préparation.

BHCG : Béta de I’'Hormone Gonadotrophine Chorionique.

CT : Chimiothérapie.

EEVIC : Echographie Endovasculaire IntraCavale.

FNCLCC : Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer.

HFM : Histiocytome Fibreux Malin.

HPC : HEmangiopéricytome.
http : HyperTension Portale.
INF . Interféron.

IORT : Intra Operative Radio Therapie.

IRM : Imagerie par Résonance Magnétique.
LK : Lymphangiome Kystique.

LS . Liposarcome.

NCI : New york Cancer Institute.

OMS : Organisation Mondiale de la Santé.

PAF : Polypose Adénomateuse.
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PEEP : Positive End-Expiratory Pressure

PPP  : Péritoine Pariétal Postérieur.

RIOP  :Irradiation peropératoire.

RT : Radiothérapie.

RT-PCR : 1T 1TReverse Transcriptase-Polymerase chain Reaction.
SRP : Sarcomes Rétropéritonéaux.

STM : Sarcomes des Tissus Mous.

TD : Tumeur Desmoide.

TDM : Tomodensitométrie.

TDPCR : Tumeurs Desmoplastiques a Petites Cellules Rondes.

TRP  : tumeurs Rétropéritonéales Primitives.
UICC : Union International Contre le Cancer.
ulv : Urographie IntraVeineuse.

VClI : Veine Cave Inférieure.

VIP : Vasoactif Intestinal Peptide.

VS : Vitesse de Sédimentation.
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Les masses rétro péritonéale ou tumeurs rétro péritonéale (TRP) sont des
tumeurs rares (moins de 1 % des tumeurs) naissant dans |’espace rétro et sous-
péritonéal. Le plus souvent malignes et de diagnostic tardif, elles sont représentées
pour plus de la moitié d’entre elles par des sarcomes [1] et pour environ 10 % des cas
par des tératomes [2].

Ces tumeurs sont indépendantes du rein, de la surrénale, de la voie excrétrice,
des gros vaisseaux et des visceres.

Leur diagnostic est tardif en raison de leur siege rétropéritonéale et de leur
latence clinique. Les signes cliniques sont la conséquence de la compression ou
I’envahissement des organes de voisinage.

La tomodensitométrie est le moyen d’investigation le plus fréquemment utilisé
pour la détection [3], la caractérisation, le bilan préopératoire et le suivi des tumeurs
rétropéritonéales. Le diagnostic final repose sur I’analyse histologique de la piece
opératoire.(1)

L’exérese chirurgicale est le seul traitement efficace, potentialisé par d’autres
traitements complémentaires (Radiothérapie - Chimiothérapie).

Leur pronostic est lié au degré d’invasion des tissus avoisinants, aux possibilités d’une
exérese complete et a leur nature histologique. Le taux de récidive locale est de ’ordre
de 50 %[4].

Nous proposons une étude rétrospective de 08 cas de tumeurs rétro péritonéales,
colligées au service d’Urologie de CHU HASSAN Il FES durant une période de 4 ans

(2017 a 2020).
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Entre janvier 2017 et novembre 2020, nous avons colligé huit cas des tumeurs
rétropéritonéales. Les dossiers cliniques

des patients ont été analysés d’une facon rétrospective.

L’analyse a concerné les aspects épidémiologiques,

diagnostiques, thérapeutiques, anatomopathologiques et

évolutifs.

Un bilan biologique standard (fonction rénale,formule sanguine compléete, bilan
de crase, ionogramme sanguin, examen cytobactériologique des urines) a été réalisé

chez tous les patient de notre série.

Une échographie abdomino-pelvienne suivie d’un scanneur

abdominal a constitué I’essentiel du bilan radiologique

(Figure 1)

La ponction biopsique de la masse n’a pas constitué une option de choix dans
notre stratégie diagnostique, mais le diagnostic histologique de certitude n’a été
possible qu’apres une lecture anatomopathologique

de la piece d’exérese chirurgicale.

A noter que cette étude trouve sa limitation dans le nombre restreint des
patients inclus et dans son caractere rétrospectif, ceci étant lié a la rareté de cette
pathologie. En effet, sur quatre ans, on n’a pu colliger que huit observations,

ce qui est le cas de la plupart des séries trouvées dans la littérature.

Notre étude a pour objectifs :

— Apprécier le profil épidémiologique des TRP dans notre série.

— Mettre le point sur les manifestations cliniques, le mode de révélation de la
maladie, les moyens diagnostiques, les aspects anatomopathologiques.

— I’évolution et le pronostic, ainsi que les différents volets de la prise en charge

thérapeutique.

M. ISLAM ALZEER 10



Les masses rétro péritonéales These N°003/21

— Montrer I'apport et les limites des différents examens d’imagerie : Echographie,
TDM et IRM dans le diagnostic des TRP.
— Etablir une comparaison avec les différentes séries nationales et Internationales

en ce qui concerne la prise en charge diagnostique et thérapeutique.

M. ISLAM ALZEER 11
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|-Résumé de nos observations :
Tous les dossiers sont analysés selon la fiche d’exploitation suivante (voir

Tableau 1).
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Tableau | : Récapitulatif des observations cliniques

N° observation

N2

N1 N3 N4 N5 N6 N7 N8
Sex-age M 33ans F 50ans F 73ans M 48ans M 86ans F 45 ans M30ans M 54ans
Délai de consultation 5mois 2mois 6mois 8mois 4jour 2jr 4mois 9mois
-Douleur de
. ) I’hypochondre Douleur . Colique .
! Lombalgie . Lombalgie y.p . Douleur lombaire g . Douleur abdominale
Mode de découvert Lombalgie gauche droite abdominale . nephretique a L
gauche gauche L. droite aigue e asthénie
-Asthénie répétition
amaigrissement
-HTA
ATCD holé Méningi HTA
¢ RAS Diabéte sous ADO C olécystectom Péritonite RAS ,er,nnglome Maladie de crohn .
ie cérébrale Tabagisme
-douleurs de
S S . . e I'hypochondre
-Sensibilité o -Sensibilité -distension A . -sensibilité
. -Sensibilité . . L. . -Sensibilité abdomino . gauche
lombaire . lombaire abdominal -épigastralgie . lombaire
-Masse lombaire . Lombaire - masse de
. . gauche gauche -Masse de flac -Constipation . -sd .
Clinique .. gauche L . . -Sd anémique i I'hypochondre
-Asthénie -Constipation droite dure Vomissement e s cedémateuses : .
. -Contacte . -Instabilité . gauche arrivant au
Amaigrissem . -Contacte lombaire , . OMI, cedéme de
lombaire . hémodynamique . flanc gauche, ferme
ent droite visage S
mal limitée donnant
le contact lombaire
Marqueurs Anémie -Insuffisance
tumoraux - normochrome rénale .. -insuffisance
s Anémie Sd . S Anémie .
. . élevé . . normocytaire hb 7 -Lipasémie sup a rénale :
Biologie hypochrome inflammatoire . . normochrome . normale
AFP,Ca 19, microcvtaire a 10 | CRP 45 Sd inflammatoire 3N normocvtaire HB 8 urée :1.4 creat 60
LDH y CRP 185 -sd inflammatoire Y
CRP 150
Masse :
. . . Masse multiples
Imagerie | échographie tissulaire Nn faite Kyste renal Masse au dépende rétronéritondale DUPC en )
8 grap rétropériton gauche de rein droite DUPC Droite P tled | bilatérales formations
éale prennent e doppler graisseuses

M. ISLAM ALZEER
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oblongues
rétropéritonéales

-pancréatite

masse
Masse Masse tissulaire stade C , - p N
, (. DUPC en rétropéritonéale a
retroperiton Processus de aux depense Aspet en faveur “Processus bilatérales en
éale hilaire " des poles sup et i P rétropéritonéale Aspet en faveur d’un composante
, densité . d’une tumeur C b . . . amont . .
rénale . moye, du rein , e latéralisé a droite | angiomyolipome ) . graisseuse faisant
graisseuse rétropéritonéale , d’envahissement
TDM gauche ,arro , e gauche en L polylobé avec rompu avec N évodquer un
S rétropéritonéale primitive du flanc , , de l'urétrers par q
ndi ,bien ) faveur de . présence de 5 hématome . N
S gauche évoquant . droite ) . une masse lipome a
limité,a . multiples composante rétropéritonéal , .
un lipome . . i rétropéritonéal | lisati
contenu angiomyolipom évoquant un o . ocalisation
) : - latéralisé a droite . - .
nécrosé es liposarcome rétropéritonéale
rétropéritonéale
Processus Aspet
. carcinomate . . . . . histologique .
Biopsie Non faite Non faite Non faite liposarcome Non faite g.q Non faite
use peu compatible avec
différencié une fibromatose
Voie Electif : Laparotomie Sous | Sous costal Electif : sous - Endovasculaire - adi
, . P . Nn opérée , . Nn opérée mediane
d’abord lombotomie | costal gauche gauche costale droite fémoral droit sus-ombilicale
Intervent ) tumorectomie . Exérése tumorale
. Extraction Incompléte avec R
on Type avec B} . complete avec N R
, tumoral . . néphrectomie , . Embolisation complete
d’exerece A néphrectomie néphrectomie
complete total .
gauche droite
. . . 4 seance de
Traitement néoadjuvant L
RTH CTH chimiothéra Non regu Non regu Non regu Non regu Non regu Non regu Non regu
pie
Aspet
Aspet . P . Sarcome a double
. . histologique
histologique , composante
et IHC d’une d’une tumeur liposarcomateuse
adipocytaire bien | Liposarcome p oot - Lipome sans
Tumeur . L, . e bien différencié et
. . . différenciée, rétropéritonéal signes de
Histologie germinale cependant . vue R sarcomateuse
mixte ,associ P ¢ pléomorphe de malignité
la grande taille de
antun haut
. la tumeur et la .
séminome . grade(liposarcome
localisation PN L
avecu dédifférencié)

profonde, le

M. ISLAM ALZEER
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tumeur de Liposarcome bien
sac vitellin différencié
(yolk sac (lipoma like) est a
tumor ) évoquer en
premier
Suite post opératoire simple Simple IDMpost simple simple
P P P P opératoire P P
Extension de
volume tumorale
Pas de Ly -
récidive Pas de récidive Pas de récidive avec
Evolution a long terme abres 1 ans apres 1 ans de apres 1 ans de Perdu de vue envahissement Perdu de vue
P . suivi suivi des 2ureteres
de suivi .
avec développent
d'IRO
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Il. Etude épidémiologique
1. Age :

L’age de nos patients variait entre 30 et 86 ans, avec un age moyen de 52 ans.

La tranche d’age la plus représentée est celle des patients agés entre 45 et 54 ans .

3,5

2,5

N

15

RN

0,5

30-45 46-60 61-75 76-90

Figure 1 : Répartition des patients par tranche d’age de 15 ans.

M. ISLAM ALZEER 17



Les masses rétro péritonéales These N°003/21

2. Sexe :

Les patients se répartissaient en 5 hommes (62.%) et 3 femmes (38%) .

Avec une sex-ratio de 1.6

= Homme = Femme

Figure 2: La répartition des patients par sexe

M. ISLAM ALZEER
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Ill. Données cliniques

1. Délai de consultation

Le délai moyen de consultation était de 4 mois avec des extrémes allant de 4jours a

9mois (tableau Il) .

Tableau Il : Répartition des cas selon la durée d’évolution

Durée (mois) Nombre de cas Pourcentage%

<4 mois 4 50%
4-8mois 3 38%
> 8 mois 1 12%

B <4mois M4-8mois B >8 mois

Figure 3: Répartition des patients selon la durée d’évolution

M. ISLAM ALZEER 19
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2. La symptomatologie clinique :

Le tableau clinique est dominé par les douleurs abdominales qui sont d’intensité et

de topographie variables retrouvées chez 3 cas (38%) et par des lombalgies retrouvées

chez 4 cas (50% ) .

Les signes de compression digestive sont représentés par la constipation dans 2 cas
associée dans un cas a des nausées et vomissements.

Les signes urinaires sont révélés par des coliques néphrétiques a répétition (1 cas).

Pour les signes généraux : L’altération de I’état général , et la fievre dans 1 cas.

3. Les signes physiques :

A ’examen physique, la masse était palpable chez 3 malades, soit 38 %.

La masse a été retrouvée au niveau de Le flanc droit chez 1 patients,
hypochondre gauche chez 1 patient, la fosse lombaire gauche chez 1 cas, le flanc
gauche chez 1 cas .

Des cedéemes du membre inférieur et de visage en rapport avec une insuffisance
rénale étaient notés dans un seul cas.

la contacte lombaire a été retrouvée chez 3 malades .

Au total : la douleur abdominale a constitué le motif de consultation le plus
fréquent dans notre série suivie des La masse abdominales.

— Un cas a été révélée par I'installation de douleur lombaire aigue associé a une
instabilitt hémodynamique en rapport avec une rupture des vaisseaux
tumorales

— -Un seul cas a été découvert lors d’'une PEC d’une pancréatite aigue avec une

antécédant de douleur abdominale chronique .

M. ISLAM ALZEER 20
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Tableau Ill : Répartition des patients en fonction de signes clinigues révélateurs

Masse abdominale, 3 38%
lombaire

Douleurs abdominales 6 75%
Signes digestifs 3 38%
Signes urinaires 1 12%
AEG 2 25%
fievre 1 12%
cedémes 1 12%
Découverte fortuite 1 12%

80%
70%
60%
50%
40%

30%

20%
N I I
0%
masse douleur  signes digestifs signes fievre AEG oedeme

abdominale  abdominale urinaires

Figure 4 : Répartition des patients en fonction de signes cliniques révélateurs.

M. ISLAM ALZEER 21



Les masses rétro péritonéales These N°003/21

IV. Données paraclinigues :

1. La biologie :

1.1. Bilan standard

Un bilan biologique standard (fonction rénale, formule sanguine complete, bilan

de crase, ionogramme sanguin) a été réalisé chez toutes les patients.
Il s’est révélé normal dans 1 cas(12%).
Une élévation de CRP est retrouvée dans 3 cas (37%) .
Une anémie hypochrome microcytaire a été notée dans un seul cas(12%)
Une anémie normochrome normocytaire a été trouvée dans 2cas .
Une lipasémie sup a 3N révele une pancréatite dans un seul cas
Une Insuffisance rénale a été notée dans 2 cas (25%)

1.2. Les marqueurs tumoraux

Les marqueurs tumoraux sont demandées pour une seul cas et sont révélées

élevées AFP /CA919 . LDH

3,5

2,5

N

1,5

[

0,5

normal sd inflammatoire  insuffisance renal anémie marqures tumoraux

Figure 5: Résultats du bilan biologique

M. ISLAM ALZEER
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2. La radiologie :

2.1. L’échographie abdominale

Elle a été réalisée en premiere intention chez 7 patients, elle a mis en évidence
un processus tumoral dans 4 cas dont I’origine rétropéritonéale a été précisée dans 3
cas, ainsi que les dimensions et les rapports de la tumeur avec les organes de
voisinage.

2.2. La TDM abdomino-pelvienne

Elle a été réalisée chez tous les patients, soit 100 %. Elle a permis de retenir le
siege rétropéritonéal de la masse dans tous les cas, tout en précisant la structure, les
dimensions et les rapports de la tumeur avec les organes adjacents.(figure6et 7)

2.3. L’UIV, L'IRM abdominale

Aucun patient n’a bénéficié d’une exploration par I'IRM abdominale ou I'UIV.

10:06:53.86
P 490.0
IMA 49

SPI 4

" kv 130
nA 83
TI 1.90

fig. 7. TDM abdominale : liposarcome myxoide rétropéritonéal

Fig. 6 : Liposarcome rétropéritonéal gauche. Coupe TDM aprés injection (Obs. 4) :

de contraste : le rein gauche est refoulé en avant et en dedans par une volumineuse aspect scanographigue typique.

M. ISLAM ALZEER 23
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Fig8 ; volumienuse masse retropéritoneale droite evoquant une liposarcome

M. ISLAM ALZEER 24
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3. La ponction biopsie

Elle permet de poser le diagnostic histologique préopératoire.

Seulement trois patients ont bénéficié d’une ponction biopsie

Dans le premier cas I’étude histologique est compatible avec une fibromatose
devant une prolifération pauci cellulaire faite de rares de cellules fusiformes
correspondant a des fibroblastes et myofibroblastes ,les cellules ne présentent pas
d’anomalies nucléaires .Les mitoses sont trés rares.IL s’associe un discret infiltrat
inflammatoire polymorphe avec quelques structures vasculaires. Cette prolifération
ne comporte pas de nécrose .

Dans le deuxieme cas les coupes analysées mettent en évidence une processus
carcinomateux peu différencié non neuroendocrine et d’origine non colique devant
une prolifération tumorale maligne largement nécrosé .Une étude
immunohistochimique a été réalisée . les cellules tumorales expriment la cytokératine
et elles n’expriment pas la chromogranine ,la synaptophysine ,le CDx2 ni le CD30 ce
qui élimine un carcinome embryonnaire

Dans le troisieme cas les coupes histologiques en faveur d’une liposarcome

bien différencié

M. ISLAM ALZEER 25



Les masses rétro péritonéales These N°003/21

V. TRAITEMENT :

1. La chirurgie

Le traitement est essentiellement chirurgical dans notre série.

3 patients ne sont pas opérées

dont une patiente qui présent une angiomyolipome rétropéritonéale ayant
bénéficié d’'une embolisation ,

I’autre MRP en faveur de fibromateuse avec envahissement de 2ureters, la
VCI ,I’aort abdominale sous rénale ,et le vaisseaux iliaques primitifs et iliaques
externes en bilatérales

et Le 3iem s’agit une liposarcome chez un sujet agée non opérable adressé au
service d’oncologie .

Un seul patient ayant bénéficié d’une thérapie néoadjuvante .

1.1. Le but thérapeutiqgue

Réaliser une exérése compléte (RO) car il en découle le pronostic et le taux de
récidives.

1.2. La voie d’abord chirurgicale :

La voie d’abord la plus utilisée était la voie Trans péritonéale qui a été choisie
dans 4 cas ( 80%) : médiane dans 1 cas et sous costale dans 3 cas.

La voie extra péritonéale par lombotomie a réalisée dans un seul cas (20%).
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M voie transpéritoneal

M lombotomie

Figure9 : Répartition des cas selon la voie d'abord Chirurgicale

1.3. L’exploration chirurgicale :

A pour but de faire le point quant au volume de la masse, sa situation
anatomique exacte et ses rapports avec les organes de voisinage.

En aucun cas, il n’est noté de sarcose péritonéale, ni de lésions a plusieurs
localisations.

Cependant, il a été constaté une adhérence au mésocolon avec envahissement
gui atteint le diaphragme dans un cas ,au rein gauche dans un cas ,et au lobe inferieur
du foie dans un cas

1.4. La résection chirurgicale :

L’exérese de la masse tumorale a été tentée chez 5 malades (62%), et a été jugée
complete dans 4 cas et incompléete dans 1 cas. Dans 2 cas de résection totale, la
tumeur a été enlevée seule en monobloc, sans résection viscérale associée. Dans 3

cas, I’exérese tumorale compléte a nécessité une néphrectomie.

2. La radio-chimiothérapie

La radio chimiothérapie adjuvante n’été objectivé en aucun cas
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VI. DONNEES ANATOMOPATHOLOGIQUES

Le diagnostic histologique de certitude n’a été possible qu’aprés une lecture
anatomopathologique de la piece d’exérese chirurgicale. Cette étude a permis de
confirmer I'origine rétropéritonéale primitive des tumeurs.

4+ La variété mésodermique est la plus fréquente (80 %) avec présence d’une seule
tumeur bénigne (lipome) et de 3 tumeurs malignes comportant

Un sarcome a double composante liposarcomateuse bien différencié et

sarcomateuse pléomorphe de haut grade compatible avec un liposarcome

dédifférencié

et 2 liposarcomes dont un est de nature myxoide grade 2 selon la FNCLCC et

I’autre de nature adipocytaire bien différenciée grade 1.

4+ La variété ectodermique n’est retrouvée en aucun cas.
4 On note la présence d’un seul cas de tumeur germinale mixte ,associant un

séminome avec une tumeur du sac vitellin (yolk sac tumor)

80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%

10%

0%
la variété la variété tumor gérminale(1cas)
mésodermique(4cas) ectodermique(Ocas)

B nombre des cas

Figure 10 : Répartition des cas selon les résultats anatomopathologiques.
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VII. L’évolution

1.Résultats postopératoires

La mortalité opératoire était nulle.
Les suites opératoires Immédiates objectivant dans un seul cas la survenu de
IDM post opératoire ou la nécessité de surveillance dans un milieu de réanimation

Avec une suite post opératoire simples chez tous les autres malades.

2.A long Terme

L’évolution a long terme était difficile a apprécier par manque d’un suivi régulier
de tous nos malades, 2 cas sont perdus de vue.
Dans un cas, le controle scanographique a montré une récidive tumorale

Dans 2 cas, I’évolution est jugée favorable avec un recul de 1ans.
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| -Définition [5]

La définition des tumeurs rétropéritonéales (TRP) exige trois criteres précis :

e Elles siegent dans I’espace rétro et sous-péritonéal entre le plan ostéo-
musculaire en arriere et le péritoine des visceres accolés en avant .Cet espace
s’étend du diaphragme au coccyx et se continue latéralement avec la graisse
latéro puis pré-péritonéale et I'espace de Bogros, en avant dans le mésentere
et le méso colon, en haut avec le médiastin. Les TRP sont abdominales dans
60%, 15% pelviennes ou abdomino-pelviennes, 25% multiples ;

e Elles sont indépendantes du rein, des ureteres, de la surrénale, des visceres
accolés et des gros vaisseaux, mais comprennent les tumeurs nerveuses,
lymphatiques isolées et vestigiales ;

e Elles sont primitives, ce qui exclut les métastases des cancers connus ou non.

lI-Historique

Les TRP ont toujours été considérées comme rares. Mais elles firent
cependant I'objet de nombreux travaux.

Les premieres descriptions des TRP furent souvent autoptiques : Il
semble que c’est Beneveeni en 1607 qui décrivit le premier kyste
rétropéritonéal, et Morgani en 1761 le premier lipome rétropéritonéal chez
une femme de 60 ans [5].

Solgerman Lobstein était le premier auteur a avoir utilisé le terme de «
tumeur rétropéritonéal » en 1829 [6]. De nombreuses études ont été publiées
par la suite, au cours desquelles ont été individualisées les différentes variétés

histologiques (Dikkinson, Bassini, Splulem).
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En 1857, Virchow a rapporté le premier cas de liposarcome sous le
nom de my xoma lipomatode [7].

Proust et Treves [8] colligent 89 cas de lipomes rétropéritonéaux en
1908 Nous citons tout particulierement, le rapport au congres francais de
chirurgie (1919) de Lecene et Thevenot sur « les tumeurs solides
paranéphrétiques » [9].

Hansfield Jones en 1924, suivi de Patel et Tubiana en 1949, de
Melliocow en 1953, de Pack et Tabah et d’Ackermann en 1954 proposent
des classifications histologiques qui restent valables de nos jours.

Les séries de Pack et Tabah a propos de 120 cas en 1954 constituent
une base anatomo— clinique a ces classifications.

Stephan [10] est le premier, en 1977, a souligner l'intérét de la
tomodensitométrie dans le diagnostic des tumeurs rétropéritonéales, cette
imagerie directe, permet de dispenser de la plupart des examens

jusqu’alors proposés
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lll. Rappel Anatomique [11,12,13]

Le rétro péritoine est une région complexe faite de grandes loges
adipoviscérales séparées par des fascias s’accolant les uns aux autres. lls
délimitent des espaces et des voies de conduction retrouvées lors de la

diffusion de processus pathologiques. (Figure 11)
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Figure 11: coupe sagittale de I’'abdomen profond [12]
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Selon les chirurgiens, I'espace rétropéritonéale est un espace limité :
e en haut par le diaphragme,
e en bas par le coccyx,
e en avant par le péritoine pariétal postérieur (PPP),
e en arriére par le plan ostéo-musculaire.
Pour les anatomistes, il est limité en haut par la 12eme vertebre dorsale et le
diaphragme, en bas par le promontoire. |l se continue par I’espace péri rectal et sous
ligamentaire jusqu’a I’espace de Bogros, en arriere par le fascia qui recouvre les
muscles psoas, carré des lombes et iliaques, et finalement en avant par le péritoine
postérieur. Mathis arrive a y inclure les organes qu’il appelle « mixtes » dont la face
antérieure est bien intrapéritonéale, mais qui par leur face postérieure sont rétro
péritonéaux : Ce sont le colon accolé, le duodénum et le pancréas.
Cet espace regroupe deux régions :
e Larégion rétropéritonéale, elle-méme subdivisée en :
> Région rétropéritonéale médiane.
> Région rétropéritonéale latérale.

e Larégion sous péritonéale.

1. La région rétropéritonéale

1.1. La région rétropéritonéale médiane (figurell)

Elle est située devant le rachis lombaire et constitue une importante voie de
passage pour:
e L’aorte abdominale ;
e La veine cave inférieure dans sa portion sous diaphragmatique ;
e L’axe lymphatique : Situé essentiellement autour de I’aorte abdominale et de

la veine cave inférieure. Il collecte non seulement les lymphatiques des visceres
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Abdominaux, mais aussi une partie des lymphatiques de la paroi abdominale et
des visceres pelviens. Il comprend :
e Les ganglions para aortiques
e Les troncs lymphatiques lombaires
e Le canal thoracique
e Le systeme nerveux végétatif : Avec les gros vaisseaux rétro péritonéaux
descendent de tres nombreux nerfs végétatifs destinés a la portion sous
diaphragmatique du corps :
> Les uns longent les faces latérales du rachis lombaire, et forment la chaine
sympathique lombaire.
> Les autres plus complexes, s’organisent en lacis nerveux pré-aortiques. lls

dépendent du plexus solaire.

rictal disséqué Bifurcation de 1"Aorte abdominale

Uretére pelvien

Rectum

Figure 11 :Vue antérieure de la région rétropéritonéale médiane[13]
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1.2. La région rétropéritonéale latérale

Elle est située immédiatement en dehors de la région pré vertébrale des gros
vaisseaux, entre le PPP en avant et les muscles de la paroi lombo-iliaque en arriere.

La région rétropéritonéale latérale contient essentiellement les reins et leurs
pédicules, les glandes surrénales, les uretéeres, la deuxieme portion duodénale et le
pancréas. Cette région peut étre divisée en trois compartiments :

e L’espace para rénal antérieur : S’étendant entre le PPP et le fascia péri rénal
antérieur. Il comprend le pancréas et les segments rétro péritonéaux du tube
digestif (duodénum, colons ascendant et descendant).

e L’espace périrénal : contenant de chaque coté les reins, les glandes surrénales,
la partie proximale des voies excrétrices urinaires, une partie des vaisseaux
rénaux ainsi qu’une quantité variable de graisse.

Cette loge est fermée en avant par le fascia rénal antérieur ou fascia de Gerota et en
arriere par le fascia rénal postérieur ou fascia de Zuckerkandl.

Vers le bas, la loge péri rénale se rétrécit progressivement et les deux feuillets ne
présentent qu’une fusion tres lache. Cela explique la présence d’une ouverture
inférieure de ce compartiment et sa communication avec la fosse iliaque.

e L’espace para rénal postérieur : Limité en avant par le fascia de Zuckerkandl et
en Arriere par le fascia transversalis.

e Cet espace ne contient que de la graisse. Il se poursuit latéralement et en avant
par la graisse sous péritonéale.

Les compartiments para rénaux postérieur et antérieur communiquent au niveau des

crétes iliaques, en dessous des loges rénales.
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2. La région sous-péritonéale :

Elle est cloisonnée par une série de formations fibreuses et vasculaires qui
réalisent :
e L’espace pelvi-viscéral en dehors,
e Au milieu, trois loges qui sont d’arriere en avant :
> La loge rectale
> La loge génitale
> La loge vésicale

2.1. L’espace pelvi-viscéral sous péritonéal

Il est compris entre la paroi pelvienne et les visceres pelviens. Cet espace peut
étre décomposé en quatre portions :
e Deux latérales, surplombées par le rebord supérieur du pelvis et les
vaisseaux iliaques.
e Une postérieure, rétro rectale comprenant ’artéere sacrée moyenne avec
le plexus hypogastrique.
e Une antérieure pré vésicale.

2.2. La loge rectale

Elle est occupée par le segment pelvien du rectum et ses éléments
vasculonerveux.

2.3. La loge vésicale

Contient la vessie avec ses pédicules vasculo-nerveux et la portion terminale
des Ureteres.

2.4. La loge génitale

Occupée par :
e La prostate, les déférents et les vésicules séminales chez ’lhomme.

e L’utérus, ses annexes et une majeure partie du vagin chez la femme.
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e L’espace rétropéritonéale est un espace complaisant, comblé par un tissu
conjonctif dont la connaissance est capitale car c’est a partir de celui-ci que
prennent naissance la plupart des différentes tumeurs rétropéritonéales

primitives.

V. Etiopathogénie :

L’étiopathogénie des tumeurs rétropéritonéales primitives est toujours
controversée.
Plusieurs théories d’histogenese existent, mais restent toujours sans
confirmation.
La large majorité des sarcomes est sporadique. 5 types de facteurs interviennent
de maniere certaine mais pour un faible pourcentage de sarcomes :
e Les radiations ionisantes,
e Les facteurs génétiques,
Le traumatisme abdominal,
e Les facteurs hormonaux,

e Certains produits chimiques.

1.Les radiations ionisantes [19] :

Environ 0 ,1% des patients ayant subi une irradiation intensive pour une tumeur
maligne et ayant survécu plus de 5 ans développent en zone irradiée un sarcome des
tissus mous.

Ces sarcomes radio-induits représentent 5% des sarcomes. Ce sont principalement
des histiocytofibromes malins, des ostéosarcomes extra-squelettiques et des

fibrosarcomes. lls ont en commun une forte agressivité et un mauvais pronostic.
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2.les facteurs génétiques :

Différentes maladies génétiques sont associées au développement d'un sarcome.
Dans la neurofibromatose de type 1 (maladie de Von Recklinghausen) 1 a 5 % des
patients présentent des sarcomes des gaines des nerfs périphériques correspondant
a la dégénérescence maligne de neurofibrome pré existant.

Le syndrome de Li Fraumeni est un syndrome familial rare qui est caractérisé par
une fréquence élevée d'association de tumeurs malignes chez un sujet jeune, dont
des sarcomes des tissus mous. Dans le cas du rétinoblastome héréditaire bilatéral,

une complication possible est la survenue tardive d'un sarcome des tissus mous [19].

3. Le traumatisme abdominal.

Le role du traumatisme dans I’étiopathogénie du liposarcome a été suggéré par
plusieurs auteurs [20,21].

Enzinger a rapporté trois cas de liposarcomes développés, sur une zone ayant
subi un traumatisme antérieur [16].

A signaler qu’il n’existe pas encore de preuve établissant la relation de cause a
effet entre traumatisme et survenue d’un liposarcome.

Cette hypothese n’a d’ailleurs été soulevée que pour les liposarcomes des extrémités.

4. Les facteurs hormonaux

Plusieurs raisons laissent croire que les tumeurs desmodies surviennent sous
influence hormonale :
e Elles sont deux fois plus fréquentes chez la femme en activité génitale que chez
I’lhomme[22].
e Il a été noté une régression de ces tumeurs apres la ménopause [22,23,24] ou

apres ovariectomie [22].
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e La grossesse et la contraception orale ont été retenues comme facteurs
prédisposant au développement de ces tumeurs [22,23,24].

e Onapureproduire ces tumeurs chez des porcs apres stimulation oestrogénique
prolongée [22,23].

e Il a été noté une régression de certaines de ces tumeurs par des traitements

anti oestrogéniques (Tamoxifene) [22,23],

5. Les produits chimigues

Jhonson et al. [25] ont évoqué le rble possible de certains produits chimiques tel que

les Phénols dans la genése des liposarcomes

V. Epidémiologie :

1. Fréguence

Les tumeurs rétropéritonéales (TRP) sont des tumeurs rares, représentant a titre
d’exemple 0,2 % des 60 000 tumeurs colligées par Pack et Tabah, 0,07 % des 30 000
colligées par Bucalossi [5]. Leur fréquence est estimée a 0.4% pour 2130
hospitalisations annuelles dans le service des urgences chirurgicales viscérales au
CHU Ibn Rochd de casablanca, toutes pathologies confondues [15].

Leur variété selon le tissu d’origine permet leur classification en tumeur d’origine
mésodermique, ectodermique et vestigiale.

Les sarcomes rétropéritonéaux sont des tumeurs mésenchymateuses rares,
représentant 15% des sarcomes des tissus mous(STM).Comme les STM représentent
0.5% a 1% des tumeurs malignes de I’adulte, c’est souligner la relative rareté de ces

affections.
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Parmi ces tumeurs, les liposarcomes sont les plus fréquents puisqu’ils représentent
jusqu’a 50% des TRP [26,27,28,29], suivis par ordre de fréquence par [30] :

> Le leiomyosarcome

> L’histiocytome fibreux malin

> Le fibrosarcome
Les tumeurs bénignes rétropéritonéales les plus fréquents sont les lipomes et les

tumeurs nerveuses : 60% pour Pinson et 65,5% pour Boris—-Azeau [17] .

2. AGE :

Pour les tumeurs rétropéritonéales, tous types histologiques confondus, L’age
moyen est de 44 ans aves une fréquence maximale aprés 40 ans[15].
Dans notre série I’age de nos patients varie entre 30 et 86ans avec une moyenne

de52 ans. (Tableau IV).

Tableau IV: répartition des malades en fonction de I’age moyen de survenue

Des TRP d’apreées les données de la littérature

» J. N.Benissa | F.C.Fekete | A.Boris .
Serié A.Sakel | Soufran Notre série
[15] [32] [5]
[9]
Age moyen (ans) 45 59.5 44 50 53 52

3. SEXE

Pour I’ensemble des TRP, la répartition est égale entre les deux sexes[5].
Dans notre série on a noté une prédominance masculine,
Nos8 patients sont répartis en 5Shommes et 3 femmes avec sex-ratio de 1,6.

(Tableau V)
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Tableau V :Répartition des TRP selon le sexe.

_ A.Sakel | J.Soufran | N.Beniss | F.C.Fekete | A.Boris .
Serie Notre serie
[31] [9] a [15] [32] [5]
Sexe-ratio 0.6 1.3 0.57 1.9 0.3 1.6

4. Localisation

L’hémangiopéricytome peut se développer dans tous les tissus de I’organisme

[33,34,35,36,37,38]. En 1981, Ghussen recense 490 cas dans la littérature mondiale

tous sieges confondus [39], mais il est plus fréguemment retrouvé au niveau des

extrémités, du pelvis, de la téte et du cou et au niveau du rétropéritoine

[34,38,40,41,42]. L’atteinte rétropéritonéale représente la deuxiéme localisation

apres celle des membres [33].

75% des lymphangiomes se développent au niveau du cou [43,44]. Dans cette

localisation, ils sont appelés « hygroma kystique » [45,44]. 20% surviennent dans la

région axillaire.

M. ISLAM ALZEER

42




Les masses rétro péritonéales These N°003/21

Dans la topographie abdominale (5 a 7%), la localisation rétropéritonéale du
lymphangiomes kystiques est moins fréquente comparée a la localisation
mésentérique [46]. Parmi les 185 cas de LK revus par Brunett et al. en 1950, seulement
5,4% étaient rétropéritonéaux [47].

Il existe des formes diffuses dites lymphangiomatoses, extrémement rares et
de trés mauvais pronostic [43].

Le liposarcome siege dans 12 a 40% des cas dans le rétropéritoine [48]. La
localisation rétropéritonéale se place en seconde position aprés la localisation au
niveau de la cuisse [49].

Le leiomyosarcome des tissus mous siege dans 50% des cas dans le
rétropéritoine, d’autres localisations ont été décrite dans la littérature : mésentere,
membres, et le médiastin [16].

Les tumeurs désmoplastiques a petites cellules rondes siégent dans le plus
souvent au niveau abdominal avec une prédilection aux séreuses, des localisations
inhabituelles ont été rapportées dans la littérature : paratéstéculaire, ovarienne, et

parathyroidienne [50].

5. RACE

Il n’y a pas de prédominance raciale [26,33,34].
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VI. Etude clinique

La symptomatologie des tumeurs rétropéritonéales est le plus souvent banale et sans

spécificité.

1. Délai diagnostique :

En raison de leur développement dans un espace complaisant, les TRP restent
longtemps asymptomatiques. Le délai diagnostique tardif est caractéristique des TRP.
Le diagnostic n’est habituellement posé qu’un an apres les premiers symptomes [17].
Le délai de diagnostic dans notre série varie entre 2mois et 9 mois avec une moyenne

de 4mois (Tableau VI).

Tableau VI : Délai diagnostique des TRP

Série

Benissa

[15]

E.Ralph

[51]

C. Lacono

[52]

Notre série

Délai

diagnostique

2mois -4ans

2 jours—-4ans

1mois-6ans

2mois-9mois

Délai moyen

z2ans

6mois

6,5mois

4mois
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2. Les signes fonctionnels :

Sont le fait de tumeurs envahissant ou comprimant les structures voisines.

La douleur est présente dans 50 a 88 % des cas [5]. Il s’agit de douleurs vagues
de topographie variable [78,80,81].

Les signes digestifs Ils s’observent dans 60% des cas [53], sous forme de
troubles vagues [54,55,56], de nausées, de vomissements [57,51],
d’hémorragie digestive [51,58,59], de plénitude gastrique [60], voire un
syndrome suboclusif en cas de compression importante, et de diarrhée
chronique en cas de ganglioneurome [61,62,63].

Les signes urinaires Ils sont moins fréquents et exceptionnellement isolés,
souvent Dus a une compression [57] ou a un refoulement des voies excrétrices
[54, 64,65].lls Sont a types de douleurs lombaires a irradiation ascendante,
coliques néphrétiques, Dysurie, rétention aigue d’urine, pollakiurie, hématurie.
La symptomatologie urinaire A avantage de conduire vers une pathologie
rétropéritonéale et oblige la réalisation D’explorations radiologiques [66] qui
permettraient d’orienter le diagnostic.

Les signes neurologiques lls s’observent dans 10 a 30% des cas [53]. Les signes
Neurologiques sont dus a une compression d’un tronc ou d’une racine nerveuse
par La tumeur. Il peut s’agir de lombo sciatalgies pouvant évoluer pendant 5 a
6 ans, Avant Qu’apparaisse un syndrome radiculaire [64,67]. Ce syndrome peut
étre associé a un Déficit moteur, sensitif, de topographie crurale, obturatrice,
fémoro-cutanée ou Sciatique. Ces signes se voient essentiellement dans les

tumeurs a développement Intra spinal [68].
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e Les signes de compression veineuse lls se voient dans 10 % des cas [53]. Il
pourrait S’agit d’cedemes des membres inférieurs, de varicocele, de varices ou
de phlébites a Répétition.

Les autres signes sont Beaucoup plus rares, a type de : -Troubles respiratoires

(dyspnée), Des troubles gynécologiques et des crises comitiales voire un coma [69].

3. Les signes généraux :

Sont présents dans 30% des cas [53, 66,70]. Il peut s’agir d’une altération de
I’état général, d’une asthénie ou d’une fievre. Celle-ci serait un signe en faveur de la

malignité [71]. Il peut s’agir d’une fievre au long cours, ondulante ou pseudo grippale

[5].

4. Les signes physiques :

C’est souvent la palpation abdominale qui met en évidence une volumineuse
Masse abdominale retrouvée dans 80 a 93% des cas [64, 53, 66,70].
La masse peut étre retrouvée au niveau de I’abdomen, du pelvis ou des fosses
Lombaires. Ses caracteres different d’un malade a 'autre :
e Elle peut donner le contact lombaire, ou au contraire paraitre purement
e Antérieure et occuper la région épigastrique, le flanc ou I’hypochondre.
e Elle peut étre a développement abdominal médian si elle est d’origine
sous Péritonéale [67].
e Elle peut étre retrouvée lors de la réalisation des touchers pelviens [72]
qui Permettent d’apprécier le siege et la mobilité ou la fixité par rapport
aux Organes de voisinage.

La masse abdominale peut étre énorme.
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La découverte de la tumeur doit faire rechercher la présence possible de

troubles de compression de la VCI ou des veines iliaques, d’une varicocele et

parfois d’'une HTP avec circulation veineuse collatérale sur la paroi

abdominale.

Les signes révélateurs les plus fréiguemment mentionnés dans la littérature

sont la douleur et la masse abdominale [5,15,59]. Ces données concordent

avec celles de notre série. (Tableau VII)

Tableau VIl : Fréquence des signes clinigues dans le diagnostic des TRP

Série F.C.Fekete E.Ralph J.Soufran N.Benissa | Notre série
Clinique [32] [51] [9] [15]

Masse 78.5% 77.7% 78 .5% 64% 38%
Douleur 50% 55.5% 71% 90% 75%
Sg digestifs 19% 18.5% 14% 45% 38%
Sg urinaires 0% 14 .8% 0% 27% 12%
Sg 4% 3% 0% 0% 0%
neurologiques

Oedemes 4% 11% 0% 0% 12%
AEG 0% 30% 0% 28% 25%
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VII. Etude paraclinique

1.La biologie

Les examens de laboratoire chez les patients présentant des TRP sont non

spécifiques [51]. lls ont un faible intérét diagnostique [5,66,32] et pronostique.

Une élévation de la vitesse de sédimentation est retrouvée chez 79% des cas des
tumeurs malignes [5].

Une anémie discrete peut étre objectivée [5] .

Une hyperleucocytose peut également étre retrouvée [5]. Elle s’expliquerait par
la nécrose tumorale ou I'infection.

Ces examens biologiques revétent par contre un grand intérét lorsqu’il s’agit
de certaines tumeurs sécrétantes ou la recherche de certains marqueurs
tumoraux spécifiques permet d’en faire le diagnostic.

C’est le cas de l'alpha foeto-proteine (AFP) et de la fraction de I’hormone
gonadotrophine chorionique (HCG) qui sont secrétées par certaines tumeurs
vestigiales rétropéritonéales.

C’est également le cas des catécholamines (Acide homo-vanylique, acide vanyl-
mandélique) et la dopamine pour les neuroblastomes de I’enfant ou leur
identification permet d’éviter la biopsie a visée diagnostique.

Des troubles métaboliques a type d’hypoglycémie ont été signalés au cours des
tumeurs mésenchymateuses volumineuses [5].

Récemment, l’identification de nouveaux marqueurs tumoraux spécifiques
pourrait permettre aux examens de laboratoire d’occuper une place de plus en

plus importante dans le diagnostic des TRP.

Dans notre série le bilan biologique s’est révélé normal dans 1 cas, un syndrome

inflammatoire dans 3 cas, une anémie hypochrome microcytaire dans un cas et Une

Insuffisance rénale a été notée dans 2 cas , Les marqueurs tumoraux(AFP /CA919 .

LDH ) sont demandées pour_une seul cas et sont révélées élevées
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2.La radiologie

Toutes les techniques d’imagerie peuvent concourir en pratique au diagnostic.
Elles doivent pour cela suivre un ordre logique en fonction des renseignements
gu’elles fournissent : Si les techniques de radiologie conventionnelle (Radiographie de
I’labdomen sans préparation, I’échographie abdomino-pelvienne) sont a elles seules
insuffisantes. Néanmoins, elles permettent de poser l'indication d’un examen
tomodensitométrique devant la détection de signes indirects souvent difficiles a
constater.
Les étapes diagnostiques sont les suivantes :
> Affirmer la présence de la masse.
> Situer son siege rétropéritonéal et son indépendance par rapport au rein, a la
surrénale, aux uretéres et aux gros vaisseaux.
> Affirmer sa nature tumorale.

2.1. Radiographie de I’labdomen sans préparation [73].

Il s’agit d’un examen qui n’est utilisé que trés rarement tant pour la détection que
pour la caractérisation d’une lésion tumorale péritonéale ou rétropéritonéale .
Elle peut néanmoins, souvent de maniére fortuite, mettre en évidence principalement
deux éléments pouvant amener a pratiquer secondairement d’autres explorations :
> la présence de calcifications tumorales, plus fréquentes pour certaines
étiologies (tératomes) ;
> la présence de lésions du cadre osseux, notamment du rachis axial orientant le
diagnostic vers des lésions d’origine nerveuse.

2.2.1’échographie abdominopelvienne [74, 75]

Il s’agit d’'un examen qui est indiqué souvent en premiere intention,
principalement dans le cadre d’une exploration de « débrouillage » pour une

symptomatologie abdominale ou pelvienne mal définie. Parfois, réalisée dans le cadre
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d’une caractérisation, alors en complément de la tomodensitométrie (TDM) ou de

I'imagerie par résonance magnétique (IRM).

Ses limites sont la mauvaise accessibilité de la loge rétropéritonéale, une étude

limitée des rapports anatomiques et des limites de la tumeur, et son caractere

opérateur-dépendant.

Elle doit répondre aux questions suivantes :

confirmer la localisation rétropéritonéale de la masse et éventuellement
I'organe d’origine, dont I'identification peut étre difficile pour les tumeurs
volumineuses ;

déterminer la structure de la masse, solide, kystique ou mixte. Elle apparait
notamment efficiente pour la caractérisation des lymphangiomes kystiques,
masses liquidiennes strictes d’aspect uni- ou multiloculaire, ou pour les
tératomes matures ou un contingent kystique avec niveau sérograisseux peut
étre mis en évidence ;

tenter d’identifier une ou plusieurs composantes tumorales : un contenu
hyperéchogene homogene est en faveur d’un contingent graisseux, des
images hyperéchogenes avec cone d’ombre postérieur sont en faveur de
calcifications ;

tenter de préciser I’extension locorégionale de la lésion et ses rapports
vasculaires ;

réaliser un bilan d’extension abdominal, notamment en explorant de maniere
systématique le foie et les reins ;

enfin, permettre un repérage pour une éventuelle ponction-biopsie
échoguidée ;

II faut savoir que la grande taille des lésions ne permet pas une étude

exhaustive de la tumeur
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Dans notre série, Elle a été réalisée en premiere intention chez 7 patients,permet

d’approcher le diagnostic dans 4 cas.

Fiqure 12 : L’ échographie abdominale a montré de multiples formations kystiques

oblongues dont l'une, avait une composante solide correspondant un tératome multi

tissulaire sans signes de malignité [76]

2.3. La tomodensitométrie (TDM) abdominopelvienne [75, 3]

Il s’agit aujourd’hui du moyen d’investigation le plus fréquemment utilisé pour
la détection, la caractérisation, le bilan préopératoire et le suivi des TRP.

Elle comprend une premiére acquisition sans injection, puis dans I'idéal deux,
voire trois acquisitions successives apres injection intraveineuse de produit de
contraste iodé pour une étude dynamique de la vascularisation tumorale.

Elle peut étre complétée par la réalisation de clichés radiographiques standards

post-TDM centrés sur I’labdomen pour analyser ses rapports avec I’appareil urinaire.
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Les appareils de derniere génération permettent de plus une analyse multiplanaire
tres précise avec une excellente résolution anatomique.
La TDM permet de répondre a de nombreuses questions :

e affirmer I'origine rétropéritonéale de la masse, en objectivant par exemple un
refoulement antérieur de structures rétropéritonéales ou un déplacement des
gros vaisseaux .

e exclure son développement a partir d’'un organe rétropéritonéal: éliminer un
éventuel raccordement de la Iésion a un organe adjacent, voire la disparition de
cet organe, identifier un aspect de refoulement en « croissant » d’un organe
souple, et enfin analyser les artéres nourricieres de la lésion ;

e les composantes tumorales : ’examen TDM permet de maniere fiable d’identifier
un contingent graisseux (hypodensité < 0 UH), la présence de calcifications,
évoquer la présence d’un contingent kystique ou nécrotique (hypodensité plus
ou moins marquée sans rehaussement apres injection de produit de contraste ;

e la vascularisation tumorale : depuis longtemps, mais surtout depuis I’apparition
sur le marché des scanners multidétecteurs, une analyse dynamique du
rehaussement tumoral est possible, permettant de dégager schématiquement

quatre profils distincts:

I'absence compléte de rehaussement : en faveur d'une masse bénigne comme

un lipome, un lymphangiome kystique ou un hématome ;

e un rehaussement précoce avec une vidange rapide : en faveur également d'une
masse bénigne, comme un paragangliome, un angiomyolipome, une maladie
de Castelman ;

e un rehaussement massif et précoce avec une vidange tardive ou sans vidange

en faveur d'une masse maligne. Exceptionnellement, certaines lésions bénignes

(paragangliomes, angiomyolipomes, schwannomes, neurofibromes) peuvent

présenter ce profil de rehaussement ;
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e un rehaussement tardif : en faveur d'une masse bénigne, comme une tumeur
neurogénique, une tumeur desmoide, un hémangiome ou un l|éiomyome.
Exceptionnellement, certaines masses malignes (liposarcomes myxoides,
[éiomyosarcomes, lymphomes malins) peuvent présenter ce profil.

e réaliser un bilan d’extension complet tant a [I’étage supra qu’infra
diaphragmatique (recherche de métastases pulmonaires, osseuses, hépatiques
et péritonéales) ;

e assurer le suivi post-thérapeutique, a la recherche par exemple d’une récidive
locorégionale ;

e enfin permettre la réalisation d’une biopsie scanoguidée.

e Actuellement, il est admis par tous les auteurs que la TDM et I’'IRM sont les deux
examens de choix dans I’exploration du rétro péritoine.

+ Dans notre série la TDM abdomino-pelvienne, réalisée chez tous nos malades,
a permis de retenir le siege rétropéritonéal de la masse dans tous les cas, tout
en précisant la structure, les dimensions, et les rapports de la tumeur avec les

organes adjacents.
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Fiqure 13 : A, B, C. . Tomodensitométrie : masse tissulaire hypovasculaire infiltrant

le rétropéritoine médian et latéral gauche, développée le long de I’axe aorticocave,

et autour du pédicule vasculaire rénal gauche, sans signe d’envahissement

vasculaire ou parenchymateux rénal, entrainant en revanche une hydronéphrose

rénale gauche majeure avec net retard excrétoire.

M. ISLAM ALZEER 54



Les masses rétro péritonéales These N°003/21

Une ponction-biopsie réalisée sous controle tomodensitométrique révélait un
lymphome rétropéritonéal primitif [73].

2.4. L’'imagerie par résonance magnétique (IRM) [3,15,75,77,78]

Il s'agit aujourd'hui de la méthode d'investigation de référence des masses des
parties molles, et par extension des masses rétropéritonéales, de par principalement
ses progres technologiques aboutissant a la réalisation de séquences de plus en plus
rapides avec une trés bonne résolution anatomique mais surtout une excellente
résolution en contraste spontanément et apres injection de produit de contraste.

On utilise principalement des séquences pondérées T1 et T2 en contraste
spontané,

éventuellement complétées par des séquences en saturation de graisse,
associées a des séquences en pondération T1 dynamiques apreés injection
intraveineuse de gadolinium.

L’IRM est d’autant plus utile que la localisation tumorale est pelvienne ou que
I’on recherche une extension intracanalaire rachidienne.

Elle permet de répondre avec la méme pertinence a ’ensemble des questions
posées a I’exploration TDM, avec néanmoins deux principaux écueils :

e une analyse moins fiable des calcifications tumorales que I’ensemble des
moyens d’investigation précédemment décrits, ces calcifications
apparaissant en hyposignal sur les séquences T1 et T2 ;

e I'impossibilité de réaliser un bilan d’extension exhaustif a I’étage
supradiaphragmatique.

Elle permet de bien étudier les rapports avec les axes vasculaires, en particulier
I’aorto-cave et [I’envahissement musculaire, aussi bien pour les tumeurs

rétropéritonéales que sous—péritonéales.
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L’IRM donne donc une nouvelle appréciation préopératoire de I’anatomie, de la
structure et de la vascularisation tumorale. En cas de proximité vasculaire, une angio-
IRM est recommandée.

Elle revét une importance particuliere dans la recherche d'éléments pouvant
orienter vers un diagnostic de nature, a savoir dans l'analyse des composants
histologiques tumoraux.

Enfin, certains signes spécifiques ont été décrits, permettant également une
orientation diagnostique :

> Signe de la « cible ». Mise en évidence d'une aire centrale en hypo- ou en
isosignal T2, avec une couronne en hypersignal T2, correspondant a du tissu
fibreux central cerclé par un tissu myxoide périphérique, trés en faveur d'une
tumeur neurogénique, notamment un neurofibrome ou un schwannome.

> Signe de « la coupe de fruit ». Association de zones hypo-, iso-, et hyper-T2
correspondant a la juxtaposition de contingents solides, kystiques,
hémorragiques, myxoides et fibreux, en faveur d'un histiocytome fibreux malin
ou d'un synovialosarcome.

> Aspect en « volute ». Présence de structures linéaires ou curvilignes en
hyposignal T2, correspondant a un regroupement de fibres collagenes et de
cellules de Schwann, en faveur de tumeurs neurogéniques, comme un
ganglioneurome ou un neurofibrome.

> Aspect de « vide de flux ». Présence de structures tubulées en hyposignal T1 et

T2, se rehaussant fortement apres injection, correspondant a des structures

vasculaires a circulation rapide. Aspect classiquement retrouvé dans les

hémangiopéricytomes et les hémangiomes artérioveineux.
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> Aspect de rehaussement « moucheté ». Présence de structures pseudoseptales
intralésionnelles se rehaussant apres injection, en faveur d'un lymphome malin,
d'un léiomyosarcome, ou d'un rhabdomyosarcome.

> Présence d'adénopathies associées. En faveur d'un lymphome malin, d'un

neuroblastome, d'un histiocytome fibreux malin, d'un rhabdomyosarcome

AP -37 ant P

Sc 11
T1TFEM
SL 17

Figure 14 : a-d: IRM abdominale a) Coronal T2 : masse rétropéritonéale accolée au

bord droit de |’aorte avec une fine paroi en hyposignal b) Axial T2 : masse

rétropéritonéale constituée de multiples logettes kystigues avec des niveaux hydro-

hydriques c) axial T1 sans injection : certains kystes sont en hypersignal T1

d’origine hémorragigue (fleche blanche). d) axial T1avec injection de gadolinium :

masse se rehaussant modérément aprés contraste. La veine cave libre est bien

individualisée en hypersignal entre le psoas et la masse (PARAGANGLIOME
RETROPERITONEAL) [79]
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2.5. Les autres imageries

e Les opacifications vasculaires [80,81,82lne conservent aujourd'hui des

indications que tres limitées dans le cadre du bilan diagnostic préthérapeutique,
les explorations TDM et IRM permettant, grace notamment a la possibilité
d'explorations multiplanaires et a leur tres bonne résolution anatomique et
temporelle, une étude souvent suffisante de la vascularisation tumorale et du
bilan d'extension veineux, et ce de maniere nettement moins invasive.

e L'urographie intraveineuse (UIV) peut encore étre réalisée au décours ou en

complément du bilan TDM. On réalise maintenant plus fréquemment un
passage tardif lors du bilan TDM avec reconstruction des cavités excrétrices
(uroscanner) [73].

Elle permet d’éliminer les tumeurs du rein [83,84],et de noter des anomalies

dues a la compression et au refoulement des voies excrétrices [84] .

Fiqure 15 : UIV avait noté une urétérohydronéphrose droite par compression de

'uretére lombo-iliaque droit
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En rapport a un l[éiomyosarcome moyennement différencié [85].

e La scintigraphie osseuse peut trouver un intérét dans le diagnostic

différentield’une
e tumeur primitive osseuse a extension de contiguité aux parties molles
adjacentes [86].

e Les opacifications digestives, classiques avec étude radiographique standard ou

couplées sont réalisées en cours de TDM ou IRM (pour visualiser notamment les
e deuxieme et troisieme portions du duodénum). L’endoscopie ou
échoendoscopie peut compléter ce bilan [73].

e Enfin, le PET-scan est une méthode d'investigation récente encore peu

disponible,
o utilisée de plus en plus couramment pour la caractérisation tumorale ou
le bilan d'extension, notamment ganglionnaire, méme si elle reste en

cours de validation. [73] (figure 16).
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Figure 16. Images TEP (1eligne), TDM (2eligne) et fusion TEP-Scan (3eligne)

objectivant Une hyperfixation intense du 18-FDG au sein des zones tissulairesde la

masse (13 SUV max a la partie antérosupérieure de la tumeur et entre 5 et 9 SUV

max sur les autres réqgions tissulaires), sans autre foyer métabolique suspect en

faveur d’un schwannome kystique bénin remanié [87].
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3. La ponction—-biopsie [86 ,88]

Elle a un intérét dans le diagnostic per-opératoire.

La ponction biopsie a I'intérét de ramener plus de matériel histologique. Elle
doit étre rétropéritonéale et jamais Trans péritonéale du fait du risque important de

Dissémination a la séreuse abdominale.

La voie d’abord doit étre réséquée lors du traitement définitif. Les voies trans-
sphinctérienne, trans-vaginale doivent étre proscrites eu égard a l'affinité des
récidives pour les cicatrices qui péjore dans ces situations le pronostic fonctionnel. Le
grade et I'immunohistochimie ne peuvent étre déterminés extemporanément. La
biopsie préopératoire est donc requise.

La biopsie scanno-guidée est moins invasive, réalisée par voie rétropéritonéale,
par mandrin protégé permettent d'obtenir suffisamment de matériel a analyser et
d'éviter la contamination du trajet de biopsie. Un prélevement en zone d’intérét (éviter
la nécrose) a un rendement équivalent a un examen extemporané, posant le
diagnostic de SRP dans 90 % des cas, identifiant le sous-type histologique dans 66 %
des cas.

Un des prélevements doit étre adressé a I’état frais au laboratoire d’anatomie
pathologique pour envisager une congélation en fonction de I’abondance de matériel
biopsique.

Cette attitude permet de redresser plusieurs diagnostics différentiels parmi
lesquels les tumeurs bénignes, les tumeurs germinales extra gonadiques, les tumeurs
lymphomateuses.

2 précautions essentielles ++++ :

e Toujours biopsier par voie postérieure ; ne pas traverser le péritoine +++++

e Tatouer le point de ponction d'entrée de l'aiguille de ponction sur la peau
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Figure 17 : Matériel de biopsie (ici 16 G) 1.aiquille coaxiale.2.aiguille semi-

automatique.3.pistolet automatique

[77]

Aiguille coaxiale en

Voie non rétropéritonéale :
un tatouage est réalisé
en vue de | 'exérese
chirurgicale du point
de ponction

a: mise en place de | "aiguille
coaxiale.

b: introduction du pistolet a
biopsie

c: tatouage

Figure 18 :Biopsie par voie glutéale d’un liposarcome bien différencié pelvien avec

extension a la racine du membre inférieur gauche[77].
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VIIl. Etude anatomo-pathologique :

Trois variétés histologiques sont décrites dans TRP :

1. Les tumeurs mésodermiques :

Elles sont de loin les plus fréquentes et celles qui posent souvent le plus de
problemes, quant a leur nature histologique exacte et leur caractere bénin ou malin
(80% des tumeurs rétropéritonéales de I'adulte) .

1.1. Macroscopie :

Les caractéres macroscopiques sont voisins, quelle que soit la nature
histologique [5].

Il s’agit habituellement de volumineuses tumeurs [89]. En moyenne, elles pésent
3 a5 kg [5].

Leurs formes et leurs limites sont variées. Il s’agit soit d’une masse unique,
polylobée, assez bien limitée, soit de nodules multiples, soit d’infiltration diffuse, sans
limite nette.

Leur consistance est variable : soit tres molle, presque fluctuante ou élastique,
soit hétérogene.

Leur couleur varie du gris-rosé au jaune franc.

Elles sont parfois remaniées par des hémorragies, des nécroses, des

kystisations et rarement par des zones de calcification.
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Aspect macroscopique d’un volumineux liposarcome dédifférencié rétropéritonéal

de 20 cm, multinodulaire et hétérogene associant des secteurs fibreux (étoile) a des

territoires myxoides (astérisque) [73].

1.2. Microscopie

Les structures histologiques sont tantot pures, différenciées, monomorphes,
tantot moins différenciées et souvent polymorphes [5].

10 a 20 % restent des sarcomes inclassables c'est-a-dire que ni les études de
cytogénétique, ni I'immunohistochimie ne permettent de préciser leur nature exacte,
probablement disparate. Les termes de sarcomes a cellules « rondes », a « petites
cellules », a « cellules fusiformes » sont alors employés [90].

Une ponction-biopsie transpariétale apres repérage radiologique, peut
permettre d’approcher le diagnostic, mais un typage définitif ne pourra étre fait

gu’apres un examen minutieux de la piece opératoire [89].
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Il existe plusieurs types histologiques :

a. Tumeurs conjonctives [97]

Elles sont représentées par les sarcomes qui sont des tumeurs conjonctives

malignes.

A type histologique identique, les sarcomes rétropéritonéaux ont en commun

un pronostic plus défavorable que dans d’autres localisations

b. Tumeurs du tissu adipeux

Les liposarcomes (LS) sont les TRP les plus fréquentes. Leur taille au moment
du diagnostic est souvent importante. Leur diagnostic histologique repose sur
la mise en évidence, au sein d’une tumeur de différenciation adipeuse, de
cellules comportant des atypies cytonucléaires marquées. Ces cellules

expriment deux marqueurs immunohistochimiques : MDM2 et CDK4.

Les formes histologiques les plus fréquentes sont le LS bien différencié et le LS

dédifférencié. La deédifférenciation d’un LS correspond a la présence d’une

composante plus cellulaire fusiforme ou pléomorphe, c’est un facteur de mauvais

pronostic [92] , donc il doit étre toujours recherché.

Dans notre série I’étude anatomopathologique a objectivée

v un sarcome a double composante liposarcomateuse bien differenciée et

sarcomateuse pléomorphe de haut grade compatible avec un liposarcome
dédifférencié la piece de résection pesant presque 10Kg , mesurant 25 x30
x7cm

2 liposarcomes dont un est de nature myxoide grade 2 selon la FNCLCC et
I’autre est un tumeur adipocytaires bien différenciée grade 1 selon la FNCLCC
la piece de resection pesant un peu prét de 2kg mesurant de 20cm dan son

grande axe .
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e Les lipomes rétropéritonéaux sont tres rares [93]. lls doivent faire I'objet d’un
abondant échantillonnage macroscopique a la recherche de cellules présentant
des atypies cytonucléaires méme peu nombreuses, conduisant alors au
diagnostic de liposarcome bien différencié [94].

Dans notre série le lipome mesure 5 x3 x1, 5cm d’aspect graisseux avec une
prolifération bénigne faite d’adipocytes, aux noyaux réguliers, séparés par des septa

gréles paucicellulaire .

Figure 20 : Liposarcome bien différencié constitué de cellules adipeuses bien

différenciées présentant des atypies cytonucléaires marquées (étoiles). Le diagnostic

de malignité repose sur la mise en évidence de lipoblastes (astérisques) (HE x 400).

Cette cellule est caractérisée par un cytoplasme contenant de multiples vacuoles

adipeuses de petites tailles qui encochent le noyau (tétes de fleches) (cartouche HE x

1000) [73].
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Cc. Tumeurs musculaires lisses :

Les lIéiomyosarcomes sont fréquents dans cette localisation.

Ce sont des masses volumineuses, partiellement nécrotiques constituées de
cellules fusiformes éosinophiles plus ou moins atypiques. Les marqueurs musculaires
sont exprimés par des cellules tumorales. Leur pronostic est tres sombre [95].

Des tumeurs strom

ales extradigestives ont été décrites dans le rétropéritoine. Elles sont beaucoup
plus rares que leurs homologues digestifs et sont toutes considérées comme
malignes.

Elles ont un aspect morphologique intermédiaire entre les tumeurs musculaires
lisses et celles des gaines des nerfs périphériques.

Elles sont caractérisées par I’expression immunohistochimique du CD117 (c-
kit). Ces tumeurs constituent un modele de thérapeutique ciblée puisqu’il existe un
inhibiteur spécifique de I’activité tyrosine kinase du gene KIT efficace dans 80 % des
cas [96, 97].

Les léiomyomes sont rares. Dans le rétropéritoine, ils se rencontrent
essentiellement chez les femmes jeunes.

Le diagnostic de bénignité repose sur la quasi-absence de mitoses dans ces
tumeurs parfois volumineuses [94].

d. Tumeurs musculaires striées

Rares dans leur localisation rétropéritonéale, les rhabdomyosarcomes (RMS)
sont des tumeurs de I’enfant. La forme histologique la plus fréquente est le type
embryonnaire,le RMS alvéolaires sont plus rares, les RMS polymorphes peuvent se

rencontrer chez I’adulte [98].
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e. Tumeurs vasculaires

Lymphangiomes, hémangiomes et angiosarcomes sont décrits dans le
rétropéritoine [5, 99].

Une forme particuliere d’hémangioendothéliome simulant un sarcome de
Kaposi est décrite dans le rétropéritoine de I’enfant [100].

f. Tumeurs desmoplastigues a petites cellules rondes[50,101,102]

Les tumeurs desmoplastiques a petites cellules rondes (TDPCR) constituent une
entité anatomo-pathologique de description récente, elle a été individualisée par
Gerald et al. en 1989. Une centaine de cas ont été rapportés dans la littérature.

Elles appartiennent au groupe des tumeurs mésenchymateuses malignes a
petites cellules rondes peu différenciées.

La tumeur est généralement décrite comme de multiples nodules attachés a la
surface du péritoine ou comme une masse dominante intra abdominale avec des
nodules satellites disséminés dans la cavité péritonéale.

g. Tumeurs fibroblastiques ou fibrohistiocytaires

Les tumeurs fibroblastiques pures (fibromes, fibrosarcomes) sont rares dans le
rétropéritoine, ou I’on rencontre surtout des fibromatoses (tumeurs desmoides), et
des sarcomes fibrohistiocytaires ou histiocytofibromes malins.

Dans notre série un cas dont I’etude anatomopathlogique sur une biopise de la
MRP objectivant une aspet en faveur de fibromatose avec envahissement de 2ureters,
la VCI ,I’aort abdominale sous rénale ,et le vaisseaux iliaques primitifs et iliaques
externes en bilaterales

Pour I’histiocytome fibreux malin (HFM) : I’Organisation mondiale de la santé
(OMS) définit ’'HFM comme un sarcome a cellules polymorphes associant des cellules

a différenciation fibroblastique et histiocytaire [103].
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Il est maintenant admis que I'aspect morphologique d’HFM correspond a une
forme histologique peu différenciée commune a différents sarcomes. Plusieurs études
rétrospectives ayant réanalysé des centaines d’HFM ont conduit au reclassement de
30 a 60 % de ces tumeurs, généralement en léiomyosarcomes ou liposarcomes
dédifférenciés [104, 105]. Il persiste cependant des « sarcomes a cellules

pléomorphes et/ou fusiformes inclassés ».

Figure 21 : Léiomyosarcome rétropéritonéal : prolifération organisée en faisceaux et

constituée de cellules fusiformes a cytoplasme éosinophile (HE x 100). En cartouche,

les noyaux sont polymorphes, hyperchromatigues, des mitoses sont visibles (téte de
fleche) (HE x 400) [73].
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2. Les tumeurs ectodermiques

Sont plus fréquentes chez I'enfant que I'adulte: le schwanomme bénin associé
dans 20% des cas a une maladie de Von recklinghausen, schwanommes malins,
paragangliommes, neurofibromes bénins, neuroblastomes, ganglioneurones et
ganglioneuroblastomes, méningiomes.

2.1. Tumeurs des nerfs périphériques

On trouve des tumeurs bénignes : schwannomes, neurofibromes et
périneurinomes (tumeurs des cellules périneurales) ainsi que leurs homologues
malignes regroupées sous l’appellation unique de tumeurs malignes des filets
nerveux périphériques [5, 106, 107].

2.2. Tumeurs du systéme sympathique

Elles naissent plus fréquemment de la surrénale mais peuvent se rencontrer
partout dans le rétropéritoine. Il s’agit de neuroblastome, tumeur maligne de I’enfant
et de ses dérivés plus matures ganglioneuroblastomes et ganglioneuromes [5].

2.3. Tumeurs du systéme parasympathigue : paragangliomes [79]

La taille des paragangliomes est souvent inversement proportionnelle a leur
pouvoir sécrétoire.

Les formes bénignes sont habituellement bien limitées, alors que les formes
malignes ont un caractéere infiltrant et présentent des remaniements nécrotico-
hémorragiques.

La structure microscopique des paragangliomes est caractéristique. Ills sont
constitués de cellules sécrétoires, polygonales ou fusiformes, dites ‘cellules
principales’ organisées en nodules dans un réseau de capillaires particulierement

développé. Ces cellules expriment la chromagranine et les neurofilaments.
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Figure 22 :coupe macroscopique d’un paragangliome trés remanié : masse bien

limitée tres hémorragique comportant de multiples logettes avec une paroi

d’épaisseur variable [79].
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3. Les tumeurs vestigiales [5,89]

3.1. Les kystes wolffiens et mullériens

IIs sont développés a partir de reliquats des canaux de Wolff et Muller. lls sont
tres rares et forment des tuméfactions bien limitées, de petit et moyen volume, a
contenu liquidien opalescent, quelquefois un peu filant. Leur paroi, assez mince, est
revétue par un épithélium cylindrique, cilié, plus ou moins végétant, presque toujours
bénin.

3.2. Les tératomes

Les tératomes matures du rétropéritoine sont rares. |l s’agit de tumeurs
bénignes de I’enfant, le plus souvent de sexe féminin. Médians ou latéralisés, ils
peuvent correspondre a I’extension d’un tératome coccygien.

Ces tumeurs souvent kystiques, associent divers tissus somatiques différenciés
. Epithélium pavimenteux et glandulaire, annexes pilo-sébacées, tissu neuro-glial,
cartilage.

Leur organisation peut étre particulierement poussée et donner naissance a des
formes foetoides.

Les tératomes immatures sont plus fréquents. lls sont constitués de tissus
somatiques carcinomateux ou sarcomateux, ce qui en fait des tumeurs tres
agressives.

3.3. Les chordomes

lls constituent le dernier groupe de tumeurs nées a partir de reliquats de la
notochorde et presque toujours développés dans I’espace rétropéritonéal bas.

Elles sont implantées sur la face antérieure du sacrum qu’elles détruisent en
partie et se développent lentement en avant et vers le haut, pouvant atteindre un

volume important.
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Elles forment alors des masses mal limitées, un peu gélatineux, difficilement
extirpable, récidivant et qui peuvent donner des métastases.

La structure histologique, trés caractéristique, comporte une intrication de
petites cellules rondes et claires, d’allure un peu chondrocytaire et de grandes
cellules, plus ou moins vacuolaires, dispersées dans une substance fondamentale
abondante.

Dans notre série La variété mésodermique est la plus fréquente (80 %)

La variété ectodermique, vestigial n’est retrouvée en aucun cas

On note la présence d’un seul cas de tumeur germinale mixte .

Titre du graphique
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%

10% b

0%

C, LACONO N,BENISSA F,C,FEKETE A,KASEL NOTRE SERIE

[ |a variété mésodermique M la variété neuroectodermique M La variété vestigiale [ tumeur gérminale

Figure 23: Anatomie pathologique des TRP

Dans la littérature, il est admis que ces tumeurs sont plus malignes (80%) que
bénignes et que le liposarcome est le type histologique le plus fréquent [14,15].

Dans notre série, on a enregistré 5 cas
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3 cas de tumeurs malignes(liposarcomes myxoides grade2 ,liposarcome bien
différenciée grade 1 (lipoma like tm) et sarcome double composante (liposarcome

dédiffernciée) , un tumeur germinale mixte et 1 cas de tumeurs bénignes (un lipome).

4. Immunohistochimie [108,109]

L’immunohistochimie est [I'outil quotidien du diagnostic anatomo-
pathologique.

Elle reste pour le pathologiste comme pour le clinicien I'outil de prédilection qui
permet en routine un diagnostic de certitude quant a la nature histologique d’une
tumeur rétropéritonéale (Tableau VIII), et autorisera de plus en plus souvent dans
I’avenir la sélection des patients pour des traitements ciblés. Schématiquement, c’est
un systeme de mise en évidence immunologique a trois étages : anticorps spécifique
appliqué sur l'antigéne, systeme de révélation et d’amplification fondé sur une
association d’anticorps et de peroxydase, chromogene visualisant la réaction.

Les anticorps spécifiques utilisés sont trés nombreux, cependant, leur
sensibilité et leur spécificité varient et ['utilisation d’un panel d’anticorps est
indispensable dans chaque situation diagnostique. Il est possible de constituer des

tableaux comparatifs de deux ou plusieurs types tumoraux.
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] ] ] ] ] MDM?2
Liposarcomes bien différenciés ou dédifférenciés
CDK4
PS100
Sarcomes a cellules claires HMBS85
Melan-A

Cytokératines
Sarcomes synoviaux EMA

CD34(tjr négatif)
Cytokératines

Sarcomes épithélioidé EMA
CD34
rhabdomyosarcomes Myogénine
CD117
Tumeurs stromales gastro- intestinales (GIST) CD34

H-caldesmone

CD31
angiosarcomes CD34
HHVS
_ _ _ . Cytokératines
Tumeur desmoplastique intra—abdominale a EMA
cellules rondes _
Desmine
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Figure 24: A - Prolifération de cellules rondes disposées en lobules et en nids au

sein d’un stroma fibreux dense. B - Expression intense a la cyto-kératine. une

tumeur desmoplastique a petites cellules rondes (TDPCR) intra abdominale .

Dans notre série I’étude immuno-histochimique a été réalisée dans deux cas.

La premier ala recherche d’amplification du gene de MDM?2

La 2eme utilisé pour un cas pour la quelle 'anapath en faveur de tuemur gérminale
mixte dont I’abscene d’expression du CD30 élémine I'origine embryonaire Avec

expression focale du PLAP (ce qui confirme I’origine séminomateuse)

5. La biologie moléculaire[109]

L'étude en biologie moléculaire qui est importante pour les types histologiques
qui comportent une translocation spécifique comme le synovialo-sarcome,
liposarcome myxoide et a cellules rondes, rhabdomyosarcome alvéolaire, sarcome a
cellules  claires, chondrosarcome myxoide  extra-squelettique, tumeur
desmoplastique a petites cellules rondes. Les techniques de biologie moléculaire
(principalement la RTPCR) permettent de mettre en évidence les translocations
spécifiques au mieux a partir d'un prélevement congelé mais pour certaines tumeurs
a partir de tissu fixé et inclus en paraffine pourvu qu'il ne s'agisse pas de liquide de

Bouin standard
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IX. Classification

L’hétérogénéité des tumeurs rétropéritonéales pose, aussi bien aux chirurgiens
gu’aux pathologistes, des problemes liés a la difficulté de reconnaissance de leur
nature histologique exacte, a la difficulté de préciser leur point de départ exact et
leurs limites anatomiques ainsi qu’a l'incertitude des criteres de bénignité ou de
malignité.

Les TRP représentent un groupe hétérogene de lésions qui prennent naissance
a partir des structures conjonctives, nerveuses et vestigiales siégeant dans I’espace
retropéritonéal.

Ces tumeurs sont plus malignes (80%) que bénignes [14,15].

Plus de la moitié des TRP sont des sarcomes des tissus mous.

Histologiquement, la variété mésenchymateuse est la plus fréquente (85%)[16].

Les types les plus fréquents des TRP bénignes sont les lipomes et les tumeurs
vasculaires [17].

De tres nombreuses classifications des TRP ont été proposées dont celles de
Patel et Tubiana en 1947 et celle d’Ackerman en 1954. La classification de Boris-
Azeau et Guivarc’h est la plus utilisée. Elle classe arbitrairement ces tumeurs en trois
groupes principaux :

> Tumeurs mésodermiques ou mésenchymateuses.
» Tumeurs ectodermiques.

» Tumeurs vestigiales.
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1.

Classification histopathogénique

Tableau IX : Classification histopathogénique des TRP [18]

Masses bénignes

Masses malignes

Schwannome

Neurofibrome
Hémangiopéricytome
Lymphangiom

Hémangiome

lipome

Paragangliome
Ganglioneurome

Tumeur desmoide
Mésothéliome

Léiomyome

Lipoblastome

Tumeur a cellules granulaires
Hyperplasie endothéliale papillaire
Myxome

Chondrome

Hématome

Hibernome

Myélolipome extra-surrénalien
Angiomyolipome extra-rénal
Kyste rétropéritonéal

Maladie de Castleman

Abces

Liposarcome

Léiomyosarcome
Histiocytome fibreux malin
Tumeur maligne d’une gaine
d’un nerf périphérique
Fibrosarcome
Hémangiopéricytome malin
Rhabdomyosarcome
Mésenchymome malin
Neuroblastome

Sarcome d’Ewing extraosseux
Angiosarcome
Ganglioneuroblastome
Ostéo-sarcome extra-osseux
chondrosarcome extraosseux
Mésothéliome malin
Neuroépithéliome
périphérique

Sarcome alvéolaire des tissus
mous

Sarcome synovial

Tumeur neuro-ectodermique
primitive

Paragangliome malin

Tumeur a cellules granulaires
maligne

Lymphome malin

Carcinose rétropéritonéale
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2.Grading histopronostique de la FNCLCC des sarcomes

Ces tumeurs sont classées en fonction de leur grade histopronostique. Le grade

est basé sur trois parametres histologiques [91] :

> la différenciation tumorale,

> I'index mitotique

> la proportion de nécrose.

La somme de chacun des criteres permet d’établir un grade qui varie de | a lll

(grade | : 32 % ; grade Il : 34 % ; grade lll : 29,5 %, tumeurs non gradées : 4,5 %)

(Tableau X) [19].

Tableau X: Grade des sarcomes des tissus mous selon la Fédération Nationale des

Centres de Lutte contre le Cancer FNCLCC.

Différenciation tumorale

Index mitotique

Nécrose tumorale

Nécrose absente

Score0

Ressemblance a un tissu 0 a 9 mitoses/10 .

Moins de 50 %

Scorel | normal champs

Diagnostic de type 10a19

_ J _ yp. _ Plus de 50 %

Score2 | histologique certain mitoses/10champs

Diagnostic de type > 19 mitoses/10
Score3 | histologique certain champs

M. ISLAM ALZEER

79




Les masses rétro péritonéales These N°003/21

3. Classification TNM

C’est une classification anatomo-clinique pratique. Il se base sur la taille et

I’extension de la tumeur primitive (T), I'envahissement des ganglions lymphatiques

régionaux (N), la présence de métastases (M) et le grade histologique tumoral (G)

[110,111].(tableau XI)

Tableau Xl : Classification TNM de I’ AJCC pour les sarcomes [111].

T-tumeur primitive

TX : Tumeur primitive non évaluable
TO : Tumeur primitive non retrouvée
T1 : Tumeur -+5 cm dans son plus grand diametre
T1a : Tumeur superficielle
T1b : Tumeur profonde
T2 : Tumeur > 5 cm dans son plus grand diametre
T2a : Tumeur superficielle, qui respecte le fascia superficiel

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

N-adénopathies régionales
NO : Pas d’atteinte
ganglionnaire

N1 : Envahissement

ganglionnaire

M-métastases a distance
MO : Absence de métastase

M1 : Présence de métastases a distance

G.Grade histopathologique
G1 : bas (bien différencié)

G2 : intermédiaire (moyennement différencié)

G3 : haut (peu différencié)
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4 .Stades pronostiques.

Tableau Xl : Stades pronostiques des sarcomes [111].

Stade IA Tla NO MO G1, GX
T1b NO MO G1, GX
Stade IB T2a NO MO GT1, GX
T2b NO MO G1, GX
Stade IIA Tla NO MO G2, G3
T1b NO MO G2, G3
Stade IIB T2a NO MO G2
T2b NO MO G2
Stade lli T2a NO MO G3
T2b NO MO G3
tout T N1 MO tout G
Stade IV tout T tout N M1 tout G
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X. Traitement

Le traitement des TRP repose essentiellement sur la chirurgie qui reste le
traitement le plus efficace et qui peut étre élargie aux organes de voisinage [31].

L'exérese est souvent difficile du fait de la découverte souvent tardive et de
I'extension aux structures avoisinantes. Elle est souvent mutilante.

La chirurgie peut étre associée en cas de tumeur évoluée a une radiothérapie et
une chimiothérapie.

La grande fréquence des récidives impose une surveillance sur plusieurs années

[31].

1. Moyens

1.1. La chirurgie

Pierre angulaire du traitement a visée curative, la chirurgie d’exérese des TRP
répond a des impératifs carcinologiques de qualité d’exérese et des exigences
techniques de résécabilité [86].

Il s’agit d’une chirurgie difficile, techniquement complexe, multidisciplinaire.

La taille des lésions rend également la radiothérapie néoadjuvante difficile a
appliquer en pratique.

Dans notre série le traitement est chirurgical. Parmi nos malades , 5 cas ont été
operées

un seul a bénéficié d’un traitement complémentaire (radio-chimiothérapie) en
néoadjuvant.

a. Préparation du malade [15,86,112];:

L’appréciation de I’état général du patient par la recherche d’une insuffisance
viscérale qui doit étre jugulée, ainsi que la correction d’éventuels troubles
hydroélectrolytiques, nutritionnels ou une anémie doivent faire partie de I’évaluation

préthérapeutique.
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En plus de I’évaluation de la fonction rénale, la recherche des deux reins est
impérative, car une néphrectomie peut s’avérer nécessaire.

Compte tenu de la fréquence des résections digestives, tous les patients doivent
avoir une préparation colique pour permettre les anastomoses dans les mémes temps
et prévoir du sang car souvent il s’agit de tumeurs hyper vascularisées.

Cette préparation implique :

> Un régime sans résidus,
> lavements évacuateurs avant I'intervention
> Antianaérobies pendant une semaine.

b. Voies d’abords :

De multiples voies d’abord peuvent étre utilisées en fonction essentiellement
du volume et du siege de la tumeur, mais aussi des habitudes de I’opérateur.

La voie d’abord choisie a comme impératif de permettre une exérése compléte
d’une tumeur le plus souvent de gros volume dans des conditions maximales de
sécurité. La voie transpéritonéale est la voie a privilégier [70, 113, 114].

Il faut rappeler que certaines TRP tendent a étre tres vascularisées, et dans ce
cas la suppléance en sang a pour origine, presque invariablement, les vaisseaux de la
ligne médiane. Un controle précoce de ces vaisseaux est obligatoire, ce qui est
virtuellement impossible via une approche par le flanc. Cette derniere est mentionnée
dans ce contexte uniquement pour étre condamnée, car c’est I'un des facteurs les
plus importants qui contribue a une mauvaise exposition de la tumeur, au risque
hémorragique et a la déhiscence tumorale [115].

La voie extrapéritonéale par lombotomie, est réservée aux tumeurs latérales et
peu volumineuses dont les explorations préopératoires laissent prévoir la bénignité

[5].
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S'il existe une extension dans le sacrum ou dans un trou de conjugaison, on
peut étre amené a envisager un temps orthopédique en premier puis le temps
abdominal [19].

S'il existe une extension dans lI'échancrure sciatique, il faut prévoir une
installation laissant libre la fesse de maniere a permettre le double abord abdominal
et sciatique [19].

S'il existe une extension dans le trou obturateur il faut prévoir I'abord périnéal
pour une voie d'abord obturatrice. Il peut étre nécessaire d'envisager des résections
osseuses d'exposition en particulier résection de la branche iliopubienne pour les
tumeurs s'engageant dans le trou obturateur de maniére a pouvoir les réséquer en
mono-bloc. On peut également étre amené a prévoir une résection osseuse par
exemple la branche ischiopubienne pour les tumeurs des tissus mous qui sont
adhérentes a ces segments osseux méme s'ils ne sont pas envahis de maniéere a avoir
une marge de résection suffisante et de ne pas avoir de récidive a ce niveau [19].

Pour les tumeurs qui occupent lI'intégralité de la cavité pelvienne, on peut étre
conduit a ajouter une voie d’abord postérieure, pour libérer les racines du nerf
sciatique et ne pas risquer de les léser par voie antérieure.

De méme on peut prévoir I'adjonction d’une voie d’abord périnéale pour les
tumeurs qui occupent I'intégralité de I’espace sous—péritonéal.

Pour les tumeurs qui occupent ’ensemble de I’labdomen, on ajoute des refends
transversaux a la voie d’abord médiane, ce qui donne un excellent jour sur les
coupoles diaphragmatiques, et évite d’ensemencer I|’espace pleural par une
thoracophrénolaparotomie.

Lorsque les tumeurs franchissent I’arcade crurale, on utilise une laparotomie
médiane avec un refend a I’aplomb des vaisseaux iliaques puis fémoraux ou bien une

voie d’abord ilio-abdominale rétropéritonéale [112].
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Dans notre série la voie transpéritonéale est la voie la plus utilisée, elle a été

choisie dans 4 cas (80 %), alors qu’une lombotomie dans un seul cas.

Tableau Xlll: Fréguence de la voie transpéritonéale

la voie
transpéritonéale 66% 93.5% 70% 100% 82% 80%

120%

100%

80%

60%

40%

20%

0%

A.Ameur A.Boris G.Kantor N.Benissa A.Sakel Notre série

H nombre de cas

Figure 25:Fréquence de la voie transpéritonéale des TRP
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c. Résécabilité des tumeurs rétropéritonéales :

L’objectif carcinologique est la résection monobloc de la tumeur en marge saine
microscopique (RO). La résection du compartiment anatomique considéré est dans la
plupart des cas nécessaire. La pseudo-capsule qui entoure les TRP est constituée d’un
front de cellules tumorales densifié qui ne constitue pas un plan de clivage pertinent
[86].

La qualité de la résection tumorale doit étre définie selon les criteres de I'UICC
:[31,112,116]

> RO : absence de reliquat tumoral microscopique,
> R1 : présence de reliquat tumoral microscopique sur une berge,

> R2 : présence de religuat macroscopique aprés résection

La qualité d’exérese est le facteur pronostique le plus significatif en analyse
multivariée (R2 21 mois vs RO/R1 69 mois de survie médiane). Le caractere R2 prédit
indépendamment le risque de mortalité spécifique [117].

Compte tenu de I'exiguité extréme des espaces anatomiques péritumoraux,
s’agissant de volumineuses tumeurs refoulant les visceres adjacents, il faut envisager
I'exérese d’un quadrant abdominal emportant au moins les organes refoulés et parfois
les organes au contact [118]. Le rein, la rate, le pancréas ou la surrénale sont les
organes les plus souvent réséqués par nécessité (Tableau XIV) [19]. Le curage
ganglionnaire de la région de drainage n’est pas indiqué puisque l'envahissement

ganglionnaire est rare.
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Tableau XIV : Organes réséqués en monobloc lors d’une chirurgie

pour sarcome rétropéritonéal réalisée en centre expert [19].

Organes | Rein | Colon | Rate | Pancréas | Surrénale | Diaphragme | Parois | Psoas | Autres

réséqués

Lors de I'exérese des tumeurs qui occupent l'intégralité de I'espace
rétropéritonéal et qui surplombent I'espace aorticocave, refoulant en avant la racine
du mésenteére, on est amené a libérer latéralement la tumeur afin de pouvoir aborder
I'axe aorticocave et non aborder directement cet axe qui conduirait a considérer la
tumeur comme non résécable. On aborde donc latéralement I'axe aortique qui est plus
facile a disséquer puisque la paroi est plus épaisse et dont les effractions peuvent étre
controlées par les différentes techniques de clampage [19].

La veine cave est abordée en dernier mais il faut faire tres attention a la traction
gu'entraine le volume de la masse sur la veine cave car le risque majeur de la plaie de
la veine cave en fin d'intervention est I'embolie gazeuse. De toute facon avant
d'aborder la dissection de la veine cave, il est nécessaire d'avoir prévu les clampages
de la veine cave et mettre en préventif une PEEP et si c'est hémodynamiquement
possible a jouer sur le positionnement de la table d'opération [119].

Si nécessaires les remplacements prothétiques vasculaires ont été prévus en
pré-opératoire (figure 26). Pour les tumeurs rétropéritonéales des quadrants
supérieurs et des flancs, les séquelles fonctionnelles sont finalement limitées
puisqu'on réalise les différentes anastomoses digestives et que si besoin l'uretere peut

étre remplacé par un greffon de gréle

M. ISLAM ALZEER 87

58% | 39% 58% | 70% 57% 67% 49% 48% 68%




Les masses rétro péritonéales These N°003/21

Figure 26 : La réalisation d'une exérese totale de la tumeur ( Paragangliome

retropéritonéal) emportant I'aorte abdominale et la VCI en sous rénale jusqu'a leur

bifurcation et on procéde a une double prothése de |'aorte et de la VCI [119]

La résection du rein, de l'uretére, de l'estomac, du duodéno-pancréas, des
vaisseaux et du colon ne pose pas de probleme fonctionnel définitif compte-tenu des
reconstructions ; en revanche, le probleme majeur est le nerf crural au niveau
abdominal ; et le probleme d'une chirurgie conservatrice se pose essentiellement au
niveau des tumeurs sous-péritonéales, au niveau du pelvis.

Des problemes techniques peuvent étre liés a une biopsie préalable de la tumeur
a travers un organe creux et il peut y avoir un envahissement de la paroi a ce niveau
compromettant un traitement conservateur

L'une des difficultés chez les femmes jeunes est la plastie vaginale si I'on veut
conserver l'utérus. De méme ces tumeurs peuvent envahir le plancher périnéal et des
résections musculaires a ce niveau risquent de compromettre la continence. C'est
donc particulierement dans ces tumeurs sous—péritonéales qu'il faudra évaluer les
traitements néo-adjuvants afin de diminuer le volume tumoral pour permettre un

traitement conservateur fonctionnel mais carcinologique.
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Enfin d'intervention, il faut prévoir la mise en place de prothese gonflée a I'eau
afin de refouler le gréle en vue d'une radiothérapie post-opératoire en particulier pour
les tumeurs sous-péritonéales. S'il existe suffisamment d'épiploon on peut réaliser
une épiplooplastie [19].

Dans le cas des sarcomes, une étude effectuée a l'institut Gustave Roussy
devillejuif [112], a montré que les taux de récidive locale, spécifiques par organe et
en fonction de I’exérése ou non d’un viscere refoulé par la tumeur, passait pour
I'intestin de 26 a 0 %, et pour I’appareil urinaire haut de 45 a 3,5 %. Dans ces deux
circonstances, la résection d’un organe comme l’intestin ou le tractus urinaire en
contact avec la tumeur a significativement diminué le risque de récidive locale. En
revanche la résection d’un organe en contact avec la tumeur n’a pas réduit le risque
de récidive locale lorsqu’il s’agissait du foie, du pancréas, des gros vaisseaux et des
nerfs.

De méme, I’équipe du memorial Sloan Kettering Cancer Center de New York
conseille I’exérése en bloc des organes adjacents a la tumeur y compris lorsqu’ils ne
sont pas envahis, afin d’avoir des marges négatives et de diminuer le risque de
récidive locale. La qualité des marges impose donc une chirurgie étendue aux organes
de voisinage, excepté les nerfs et les vaisseaux s’ils ne sont pas envahis [112].
L'étendue de cette chirurgie justifie donc que I'on soit certain en pré-opératoire qu'il
s'agit bien d'une tumeur maligne. Il est essentiel d'effectuer I'exérese sans effraction
tumorale en raison du risque de récidive locale ou surtout de sarcomatose. On peut
étre amené a effectuer une résection osseuse d'exposition pour réaliser I'exérese
monobloc

La piece de résection emporte donc en monobloc un compartiment de

I’'abdomen sans que la tumeur ne soit visible (Figure 27 et 28). [120]
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£

Figure 27 :Piéce de résection d’'une gros masse tumoral rétropéritoneale englobant

le rein droite CHU Hassan Il Fes.

Les possibilités techniques d’exérése chirurgicale ou résécabilité de la tumeur
influent lourdement sur la stratégie thérapeutique. La encore, I’expertise d’un centre
référent est particulierement requise afin d’évaluer le risque vital périopératoire et la
profondeur du préjudice fonctionnel (longueur du gréle, tractus urogénital). Le taux
de résécabilité des tumeurs atteint aujourd’hui 80 %.

Les raisons d’impossibilité d’ablation de la tumeur sont principalement [121] :
I’envahissement de I’artere mésentérique supérieure ;
I’envahissement des gros vaisseaux ;

I’envahissement de la moelle épiniére ;

YV V VYV V¥V

I’extension viscérale au-dela des possibilités d’une résection élargie

Dans notre série un cas dont I’etude anatomopathlogique sur une biopise de la
MRP objectivant une aspet en faveur de fibromatose avec envahissement de 2ureters,
la VCI ,I’aort abdominale sous rénale ,et le vaisseaux iliaques primitifs et iliaques

externes en bilaterales dont la resection chirurgicale serai impossible
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La présence de métastases est rare au moment du diagnostic et celle-ci ne

remet pas en cause I’exérese de la tumeur dans la plupart des cas, au moins dans un

but de réduction tumorale avant Chimiothérapie [122], ou pour assurer un certain

confort de survie postopératoire (compression des organes de voisinage, occlusion...).

Dans notre série ,L’exérése de la masse tumorale a été tentée chez 5

malades(62%), et a été jugée complete dans 4 cas et incomplete dans 1 cas. Dans 2

cas de résection totale, la tumeur a été enlevée seule en monobloc, sans résection

viscérale associée. Dans 3 cas, I’exérése tumorale complete a nécessité une

néphrectomie

Tableau XV : Résecabilité des TRP

_ MF.Brennan L.
Série N.Benissa J. Soufran | F.C.Fekete [121] Notre série
[15] [9] [32]
Résection complete 50% 71%
57% 65% 80%
Résection partielle 50%
P ° 7.5% 24% 14% 20%
Non résécable 0%
° 21.5% 19% 21% 0%
27% des 35.5% des | 35% des 83% des 60% des
Résection d’organes | résections résections | résections | résections résections
adjacents completes completes | completes | complétes completes
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1.2. La radiothérapie

C’est le deuxieme volet thérapeutique des TRP, La localisation rétropéritonéale
complique I'irradiation en raison de la largeur des champs a traiter ou de la proximité
des structures radiosensibles [123]. De ce fait, la technique d’irradiation n’est pas
standardisée.

Parmi les TRP, les tumeurs mésenchymateuses et neuro-éctodermiques sont les
plus radiorésistantes [5].

Parmi les tumeurs mésenchymateuses, les liposarcomes rétropéritonéaux sont
connus pour leur faible radiosensibilité. Les liposarcomes myxoides semblent étre les
plus radiosensibles [112].

La radiothérapie se présente sous diverses formes [26,124] :

> Radiothérapie pré-opératoire.
> Radiothérapie per opératoire ou IORT (intra operative radio therapie).
> Radiothérapie externe postopératoire.

a. La radiothérapie pré-opératoire.

L’irradiation préopératoire délivre 50 Gy sur 4 a 5 semaines. Les visceres
radiosensibles sont repoussés en dehors du champ par le volume tumoral. L’efficacité
est en théorie optimisée par une meilleure oxygénation tissulaire qu’apres chirurgie.

L’irradiation par modulation d’intensité parait étre la technique la plus apte a
reproduire le plan d’irradiation idéal [125]. Elle est en cours d’évaluation dans le
protocole TOMOREP. La séquence radiothérapie néoadjuvante/ chirurgie d’exérese «
compartimentale » semble étre la plus adaptée [126].

La totalité du volume tumoral irradié étant importante en préopératoire,
I’apparition d’une fibrose post-radique représente une complication non rare [127].

On lui reproche également la fréquence des complications neurologiques [128]

et digestives [116].
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Elle est surtout préconisée pour des tumeurs volumineuses inextirpables afin
de les rendre résécables.

b. La radiothérapie per opératoire

L’irradiation peropératoire (RIOP) n’est applicable que sur une surface limitée
distante de structures vasculaires ou nerveuses (structures radiosensibles).

L’objectif est de réduire le risque de reprise évolutive a partir d’une zone R1.
Elle est complétée par une irradiation externe postopératoire [129].

Une irradiation peropératoire de 15 Gy complétée d’une irradiation externe de
45 Gy correspond a I’effet biologique d’une irradiation externe exclusive de 75 Gy
[129].

L’équipe du NCI a étudié de facon prospective 35 malades ayant des tumeurs
rétropéritonéales résécables et ayant recu soit de la radiothérapie intra-opératoire, en
combinaison avec de petites doses de radiothérapie externe, soit de hautes doses de
radiothérapie externe. Le taux de récidive et les délais de récidive étaient comparables
dans les deux groupes mais les modes de récidive étaient différents. Les malades qui
ont eu la radiothérapie externe ont récidivé plus fréquemment de maniére loco-
régionale avec des toxicités séveres gastro-intestinales, alors que les malades qui ont
eu la radiothérapie intra-opératoire ont rechuté plus fréquemment de maniere
systémique avec une toxicité nerveuse périphérique sévere [112].

c. La radiothérapie postopératoire

L’irradiation postopératoire concerne tout ou une partie du champ opératoire.
La zone a traiter peut étre repérée par des clips chirurgicaux.
La limite essentielle est la radiosensibilité des visceres abdominaux, les troubles
vasculaires du lit tumoral induits par la chirurgie (limitation de I’effet radiobiologique)

et les adhérences post opératoires (majoration des toxicités radio-induites) [129].
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L’irradiation par modulation d’intensité semble en limiter la toxicité (10 % vs 27
% en cas d’irradiation conformationnelle) [129].

La radiothérapie postopératoire permet également d’espacer I'intervalle libre
entre deux récidives. Catton et al, ont trouvé que des doses d’irradiation supérieure
a 35 Gy apres une chirurgie compléte retardaient les récurrences locales [130].

Au total, la RT en traitement multimodal associée a la chirurgie semble pouvoir
améliorer le controle local, selon certaines modalités (plutot préopératoire) et pour
certaines tumeurs (bien circonscrites, haut grade) qui nécessitent d’étre mieux
identifiées au travers de I'inclusion dans des essais prospectifs. Elle n’a pas montré
de gain en survie et ne peut étre recommandée de maniere systématique [86].

Dans notre série la radiothérapie n’est pas appliquée en aucun cas

1.3. La chimiothérapie

C’est le troisieme volet thérapeutique . Ce type de traitement dépend bien
évidemment du type histologique de la TRP.

La chimiothérapie est indiquée en situation métastatique, néo adjuvante ou
palliative :

a. La chimiothérapie néo adjuvante

En situation néo-adjuvante, la CT permet d’obtenir des réponses objectives de
I'ordre de 30 % notamment sur le volume tumoral. Les intéréts théoriques sont a la
fois locaux (chirurgie plus conservatrice, seuil d’extirpabilité abaissé) et systémiques.
Elle est discutée pour de larges tumeurs de haut grade, notamment lorsqu’une
néphrectomie associée est anticipée [86].

L’effet de la chimiothérapie néoadjuvante pourrait étre optimisé par un
couplage a une hyperthermie régionale a effet chimiosensibilisant et
immunostimulant. Le bénéfice d’une telle prise reste a démontrer dans des études de

phase Il [T31].
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Dans notre série ,un seul cas de tumeur germinal ayant béneficié d’un plusieurs
séances de chimiothérapie en neoadjuvant avec un bon regression du volume de la
masse tumorale

b. La chimiothérapie adjuvante

En situation adjuvante, la CT semble apporter un bénéfice sur la récurrence
locale, mais aucune étude n’a montré de bénéfice en survie globale concernant
spécifiquement le SRP, excepté pour des sous-groupes (grade 3) [132].

Néanmoins, aucun bénéfice en survie n’a été prouvé a |'heure actuelle
concernant l'utilisation de la CT en complément de la résection chirurgicale [133].

De nouvelles drogues (TNF), de nouvelles voies d’administration sont en cours

d’évaluation, rappelant I'importance de I'inclusion des patients dans les essais.
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c. Les drogues chimiothérapeutiques

Le protocole de chimiothérapie de référence est le MAID (mesna, adriamycine,
ifosfamide, dacarbazine). Le taux de réponse objective oscille entre 16 et 29 %, et
dépend essentiellement de I’état général du patient et du grade tumoral [132]

(Tableau XVI).

2. Indications thérapeutiques

2.1. La chirurgie

Nous allons traiter les indications chirurgicales successivement vis a vis des TRP
opérées pour la premiere fois et des récidives tumorales.

a. Les tumeurs primaires [5,89]

a.l. Les tumeurs liguides

Les tumeurs liquides, essentiellement représentées par les lymphangiomes et
les kystes vestigiaux, sont presque toujours accessibles a une exérése complete,
facilitée par une ponction évacuatrice.

Ces tumeurs peuvent néanmoins contracter des adhérences dangereuses avec
des gros vaisseaux, et compte tenu de leur habituelle bénignité, mieux vaut alors
abandonner un fragment fixé en profondeur que prendre un risque hémorragique
démesuré.

a.2. Les tumeurs solides :

L’exérese large est I'indication de choix et en cas d’impossibilité, la réduction
tumorale est toujours préférable au renoncement. Le recours a la biopsie
extemporanée, susceptible de préciser la structure tumorale, permettrait de mieux

orienter la tactique opératoire :
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e Une structure mésodermique dont la potentialité maligne est quasi constante,
justifie ’exérése « impitoyable » de la tumeur et de son environnement ainsi
gu’un élargissement de principe aux organes dont la proximité fait redouter
I’envahissement.

e Une structure ectodermique, plus exposée en cas de malignité aux métastases
gu’aux récidives loco- régionales, releve certes de I'exérese complete, mais avec
un élargissement de nécessité limité aux seuls tissus directement envahis par la
tumeur.

a.3. Les tumeurs vestigiales :

Une structure vestigiale solide comporte un risque de récidive comparable a
celui des tumeurs mésodermique : elle est donc justiciable de la méme attitude
agressive.

b. La chirurgie de la rechute tumorale

b.1. Les récidives locales [135,134] :

Comme pour les tumeurs primaires, le traitement des récidives tumorales reste
avant tout chirurgical. Une exérese doit étre proposée chaque fois qu’une résection
en marges saines est envisageable. En effet, Le taux de survie a cinq ans d’une tumeur
récidivée et opérée en marges saines est comparable a celui d’'une tumeur primaire
(43 versus 51 %, p = 0,39) .

Cependant, le taux d’opérabilité diminue avec le nombre de rechute, ce qui
explique un taux de récidive locale supérieur a celui obtenu apres primochirurgie (19
% versus 66 % a trois ans de suivi) .

La récidive locale isolée est le site préférentiel de la premiére récidive (75 %). En
I'absence de signes objectifs de non résécalibité, les patients avec une récidive locale
sont systématiquement explorés. La proportion de résection complete diminue

évidemment avec le nombre des récidives.
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Dans la série de Brennan, la premiere récidive est réséquée completement dans
50 % des cas, la deuxieme récidive dans 42 % et la troisieme récidive dans 33 % des
cas. Parmi les survivants au dela de 5 ans, la majorité des patients (90 %) ont
également leur premiere récidive localement seulement. Le rythme de récidives est
approximativement de 5 % par an, sachant que parmi les patients dont la récidive est
la plus tardive, le type histologique le plus fréquemment rencontré est le liposarcome
de bas grade. L'ensemble des équipes est favorable a une chirurgie itérative. La encore
le facteur pronostique dominant étant la possibilité d'effectuer une résection
macroscopiquement complete. L’étude de ces récidives montre que la qualité initiale
de la chirurgie est primordiale. On peut espérer diminuer a l'avenir l'incidence des
récidives locales en codifiant le geste chirurgical initial.

b.2. Les métastases a distance [118,121]

Les métastases viscérales sont rarement présentes au diagnostic et rarement le
site de premiere récidive de la maladie. L’exérése chirurgicale des métastases
pulmonaires, quel qu’en soit le nombre, a montré un bénéfice en survie, ce qui n’est
pas le cas pour les métastases hépatiques ou la chirurgie n’est pas le standard.

L'étude de Jacques montre que les facteurs de risque pour développer des
métastases hépatiques sont le grade et le type histologique, en particulier les
[éiomyosarcomes. Ces métastases sont le plus souvent multiples et bilobaires (89% et
74 %) et plus de la moitié des patients ont une récidive extra-hépatique associée. La
résécabilité de ces Iésions est de 22%. La survie n'est pas modifiée par I'hépatectomie
et en l'absence d'étude complémentaire, la résection des métastases hépatiques en
dehors d'étude prospective n'est pas le standard chirurgical.

Au contraire, I'étude de I'EORTC sur le traitement chirurgical des métastases

pulmonaires montre que la chirurgie est le traitement de choix si la ou les métastases
sont résécables quel qu'en soit le nombre. L'issue est de meilleur pronostic lorsque

les métastases sont apparues apres 2 ans et demi d'évolution suivant une résection
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microscopiquement compléte chez un patient de moins de 40 ans avec une tumeur
de grade | ou Il initialement.

2.2. La radiothérapie [5,89]

La radiothérapie doit étre réservée aux tumeurs cytologiquement et
histologiquement malignes.

Les indications de la radiothérapie dans le traitement des TRP dépendent de la
radiosensibilité de chaque type histologique.

a. Tumeurs radiosensibles

Pour les tumeurs considérées comme radiosensibles, dont les tumeurs
sarcomateuses lymphoides il n’y a aucune indication d’exérése chirurgicale. Le
traitement est essentiellement radiothérapeutique.

b. Tumeurs radiorésistantes

Lorsqu’il s’agit d’une tumeur mésodermique ou neuro-ectodermique
radiorésistante, la priorité est toujours donnée au traitement chirurgical étant donné
I’exceptionnelle radio-curabilité de ces tumeurs.

Dans ce contexte la radiothérapie peut étre employée :

e En préopératoitre pour tenter de réduire le volume de certaines tumeurs

volumineuses faisant suspecter des difficultés d’exérese chirurgicale

e En postopératoire

e lorsque I'exérese a été complete, la question reste toujours posée de la
[égitimité d’une irradiation postopératoire ;

e lorsque l'exérése a été incomplete, la radiothérapie postopératoire peut
stériliser les résidus de petite taille par des doses de 50 a 55Gy ;

e lorsque [I'exérése est impossible ou la chirurgie est irréalisable, la
radiothérapie n’est qu’un traitement palliatif qui se justifie d’autant plus qu’il
existe des douleurs, des signes de compression vasculaire ou nerveuse ou

une hypertrophie rapide de la tumeur.
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Une radiothérapie purement palliative peut également étre employée en cas de
métastases algiques ou entrainant des génes fonctionnelles.

2.3. La chimiothérapie [5,89]

Pour les chimiothérapeutes, il faut distinguer dans le traitement des TRP de
I’adulte les tumeurs mésodermiques des tumeurs vestigiales.

a. Les tumeurs mésodermiques

Leur diversité histologique est extréme, mais il s’agit avant tout de distinguer :
> Les tumeurs a évolutivité essentiellement locale, souvent extensive et
exposant au risque de récidive in situ.
> Les tumeurs dont I’évolution est dominée par les métastases par voie
sanguine et avant tout pulmonaires.

Il faut dire que la chimiothérapie aura un intérét plus important dans les
tumeurs aptes aux métastases par voie sanguine.

Il peut s’agir de métastases macroscopiques et donc certaines, essentiellement
pulmonaires, et le malade est d’emblée adressé au chimiothérapeute. Comme il peut
s’agir de métastases microscopiques craintes ou supposées apres |'exérese
chirurgicale et I’étude histologique de la tumeur. Dans les deux cas, la chimiothérapie
représente une chance pour le malade.

La chimiothérapie de ces tumeurs comporte une association séquentielle de
drogues.

b. Les tumeurs vestigiales :

Dans le cas des tumeurs germinales rétropéritonéales non séminomateuses, la
chimiothérapie représente un élément essentiel du traitement.
Ces tumeurs ont en général atteint un grand volume avant d’étre découvertes

et Leur exérese chirurgicale immédiate n’est en général pas possible.
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La chimiothérapie est de toute facon indiquée pour ces tumeurs de mauvais
pronostic. Elle a les plus grandes chances d’obtenir une réduction du volume de la
tumeur. C’est donc par elle qu’il faut commencer.

Au total : Malgré les avancées dans les modalités de diagnostic, une exérese
chirurgicale macroscopiquement complete et éventuellement un traitement
complémentaire, les TRP et particulierement les sarcomes ont une forte propension a
récidiver localement. Le taux de récidive locale est schématiquement de I’ordre de 50

% [31].(Figure 29).
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[Patient inopérable J [ Patient opérable J

[ |
| Présence de métastase [ Pas de métastase ]

. . 4 ) I{;:tam.‘.aﬁnﬂ 1\
| Chimiothérapie I = Soins palliatifs = Chirurghe éarghe aux viscéres adjacents
= Chimiothérapie et Optionnelle
réévaluer opérabilité = Radicthérapie néo-adjuvante et chirurgie
= Radiothérapie palliative = Chirurgie puis radiothérapie peropératoine
= Essal thérapeutique et/ou adjuvante si R+
| Réévaluer I'opérabilité I l\_ J 1\_ __/’
| 1
Exérése compléte Exérése incompléte
Macroscopiquement Macroscopiquement (R2)
[
[ Pas de marge (RO) I l Marge microscopique (R1) I
= Reprise chirurgicale
= Radiothérapie palliative
= Chimiothérapie palliative

= Surveillance
{ Surveillance ] [Radiathéfapieadjuvante]

Figure 29 : Modalités thérapeutiques des sarcomes du rétropéritoine [31].
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Signes cliniques :

- Douleur abdominale/lombaire
- Signes digestifs

- Hématurie macroscopique

- Altération de |I'état général

- Syndrome endocrinien

Imagerie non dédiée avec découverte
fortuite d'une tumeur
rétropéritonéale

T~

o

TDM abdomino-pelvienne sans et avec
injection, avec temps excrétoire

el

Tumeur rénale

Tumeur des voies excrétrices
supérieures (TVES)

Tumeur surrénalienne

B

Bilan biologique :

- Cytologie urinaire (TVES)
- Bilan hormonal (surrénale)

v
TDM thoracique d’extension

+/- TEP-TDM (surrénale)
v
Discuter en RCP :

- Chirurgie d’emblée
- Biopsie percutanée
- Urétéroscopie (TVES)

~,

Tumeur rétropéritonéale d’origine
indéterminée

.

Biopsie rétropéritonéale percutanée
sous TDM avec congélation

v

Relecture anatomo-
pathologique + Réseau national

v

TDM thoracique d’extension +/- IRM

v

Discuter en RCP :

-  Chirurgie d’emblée monobloc

- Chimiothérapie néo- ou
adjuvante

- Radiothérapie néo- ou
adjuvante

Figure 30:Arbre décisionnel devant une tumeur rétropéritonéale.
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Xl. EVOLUTION ET PRONOSTIC

Le pronostic est globalement péjoratif. Les taux de survie globale a 5 et 10 ans

sont de 67 et 46 %, de récidive locale de 26 et 35 %, de dissémination métastatique

de 21 et 21,5 % respectivement [136].

La résection complete de la tumeur avec absence de marge microscopique est

un des principaux facteurs pronostiques [137, 138].

Singer [137] a montré I'importance des marges de résection de la tumeur sur la survie

a5ans:RO:70%desurviea5ans;R1:45%;R2:15%.

Les autres facteurs pronostiques sont :

e La taille tumorale: est décrite comme facteur pronostique par plusieurs auteurs

[33,86,139].

e La localisation tumorale:

>

La localisation initiale du liposarcome au rétropéritoine est un élément de
mauvais pronostic [140].

Le siege intraabdominal des tumeurs desmoides est considéré comme
facteur de mauvais pronostic.

L’age du patient: Dans diverses séries, I’age avancé du patient est décrit

comme un facteur de mauvais pronostic des sarcomes rétropéritonéaux

[86,139,140].

> le grade: il s’agit du premier facteur pronostique chez les patients qui ont

eu une résection complete. La médiane de survie est de 20 mois en cas
de haut grade de malignité contre 80 mois en cas de bas grade de
malignité [96] ;

le type histologique : le taux de mortalité spécifiqgue des patients

présentant un léiomyosarcome est le double de celui des patients

porteurs d’un liposarcome [82]. Le type histologique serait plus un facteur
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prédictif de métastases a distance que de récidive locale. La probabilité
de récidive locale a 5 ans est de 44 % pour les liposarcomes contre 40 %
pour les léiomyosarcomes. Au contraire la probabilité de métastases a
distance a 5 ans est de 13% pour les liposarcomes mais de 44 % pour les
léiomyosarcomes.
En reprenant ces principaux critéres, Van Dalen a proposé un systeme de classification
post-chirurgicale des sarcomes rétropéritonéaux primitifs qui se différencie de la
classification UICCTNM, notamment en ne tenant pas compte de la taille de la tumeur
[4]
e type |l : bas grade, résection complete, pas de métastase ;
e type Il : haut grade, résection compléte, pas de métastase ;
e type lll : tous grade, résection incompléte, pas de métastase ;
e type IV : tous grade, toute résection, métastases a distance.
Cette classification considere que selon les criteres de I'UICC, les statuts RO et R1
correspondent a des résections compléetes. Les marges microscopiques étant tres
difficiles a caractériser en raison de I'important volume tumoral et de la complexité
de leur forme en trois dimensions I’exérese des organes de voisinage. Le rein et le
colon sont les deux organes le plus souvent envahis et donc emportés avec la tumeur

plutdt que de faire une dissection au contact, pour avoir une résection RO [138].
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Xil. SURVEILLANCE

La surveillance des patients est d’abord clinique par la palpation abdominale et
les touchers pelviens a la recherche de sarcomatose. Un scanneur thoraco-abdomino-
pelvien et scanner thoracique tous les 4 mois pendant la premiére année puis tous les

6mois suivi d’un examen annuel au moins pendant 5 ans est recommandé (Tableau

XVII) [118].
Tableau XVII : la surveillance des TRP chez I'adulte
Examens 1ere année 2éme a 5 eme 5éme a 10 éme
année année
Examen clinique 4 mois 6 mois 12 mois
TDM thoracique abdominal et pelvien 4 mois 6 mois 12mois
injecté *

selon risque et possibilités de chirurgie de rattrapage Et cela, bien que le taux
de survie des patients présentant une récidive symptomatique soit le méme que celui
des patients dont la récidive a été décelée par examen tomodensitométrique. La
propension de ces tumeurs a récidiver méme apres 10 ans incite a proposer une
surveillance a tres long terme [31]. L’utilisation de la TEP dans la détection des

récidives a été décrite et donne des résultats encourageants [86,141].
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CONCLUSION
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Les masses rétropéritonéales sont des tumeurs rares dont la prise en charge
doit étre adaptée au type histologique.

Leur gravité est due a un diagnostic souvent tardif en raison de la complaisance
de I'espace dans lequel elles se développent.

La séquence adéquate de prise en charge inclut une imagerie préopératoire par
scanner thoraco-abdomino-pelvien, une biopsie a visée diagnostique et une chirurgie
en monobloc sans effraction capsulaire dont I'étendue doit tenir compte du type
histologique et du grade.

Le diagnostic définitif repose sur la chirurgie qui reste également le traitement
le plus efficace et qui peut étre élargie aux organes de voisinage.

Le traitement chirurgical peut étre associé en cas de tumeur évoluée a une
radiothérapie et une chimiothérapie.

La grande fréquence des récidives impose une surveillance sur plusieurs
années.

Il n’ya pas de consensus concernant la prise en charge de ces tumeurs vue leur

rareté et leur découverte souvent tardive.
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RESUME
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Résumé

Les masses rétropéritonéales regroupent toutes les tumeurs qui naissent dans
I’espace rétro et sous-péritonéal indépendamment du rein, de la voie excrétrice, de
la surrénale, des gros vaisseaux et des visceres accolés.

Ces tumeurs, qui représentent un groupe hétérogene de lésions, sont rares et
posent, aussi bien aux chirurgiens qu’aux pathologistes, des problemes liés :

>

Q-

leur diagnostic souvent tardif

Q-

la difficulté de reconnaissance de leur nature histologique

Q-

>
> a l’incertitude des critéres de bénignité et de malignité
>

la difficulté de préciser leur point de départ et leurs limites anatomiques

Q-

exactes

> aux contraintes de I’exérese chirurgicale
Nous proposons une étude rétrospective,de 8cas de tumeurs rétropéritonéales,
colligées au service d’urologie de CHU Hassan-Il Fes sur une période de 04 ans (2017-
2020).
Nos patients sont répartis en 3 femmes et 5 hommes avec un age moyen de 52 ans.
Le délai diagnostique varie de 2 mois a 9 mois avec une moyenne de 4 mois.
Les signes révélateurs sont représentés essentiellement par la douleur (6 cas soit 75%)
et la masse abdominale (3 cas soit 38%).

Le diagnostic positif repose surtout sur la tomodensitométrie (8 cas soit 100%)
qui précise le siege rétropéritonéal ainsi que les rapports de la tumeur avec les
organes de voisinage.

Le traitement est essentiellement chirurgical 5cas sur 8 ont été oprerées (62%)

et ’exérese est compléete dans 4 cas soit 80 %

des cas et nécessite parfois des sacrifices viscéraux (3 cas soit 60%).
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Un traitement par la radiothérapie et la chimiothérapie adjuvante n’a pas été
réalisé chez aucun cas .

Histologiquement la variété mésenchymateuse est la plus représentée (4 cas
soit 80%). La variété maligne (3 cas) est plus fréquente que la variété bénigne (1 cas).

On note la presence d’un seul cas de tumeur germinale mixte

Le pronostic reste sombre car nos patients sont vus tardivement et du fait de la
tendance évolutive récidivante de ces tumeurs.

L’amélioration du pronostic de ces tumeurs passe avant tout par le traitement

qui constitue un parametre soumis a plusieurs contrainte.
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Summary

The retroperitoneal tumors gather all the tumors which are born in retro and sub
peritoneal space independently of the kidney, the excretory way, the suprarenal, the
large vessals and the coupled visceries.

These tumors, which represent a very variable group of lesions, are rare and
pose, as well for surgeons as pathologists, problems dependent on :

> A late diagnosis

> A difficulty to recognize their histological nature

> The uncertainty of the criteria of benignity and malignity

> The difficulty to specify their origin and their exact anatomical limits

» The constraints of the surgical resection
We propose a retrospective study of 8 cases of retroperitoneal tumors, hospitalized
in uroloogy service in university hospital center hassan Il fes, in a periode of 4 years
(2017 to 2020).

Our patients are divided into 3 women and 5 men with an average age of 52 years.
The diagnosis timeline varies from 2 months to 8 months with an average of 4 months.

The revealing signs are represented essentionally by the pain (6 cases : 75%)
and the abdominal mass (3cases : 38%).

The positive diagnosis is based especially on the tomodensitometry (8 cases :
100%) which precise the retroperitoneal seat as well as the relationships of the tumor
with the neighboring organs.

The treatment is essentionally surgical 5out of 8 cases were operated and the
resection is complete in 4 cases : 80 % and requires sometimes visceral sacrifices (3

case : 60%).
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Treatment with radiotherapy and adjuvant chemotherapy wasn’t applied in any
case

Histologically the mesenchymal variety is the only represented (4cases : 80%).

The malignant variety (3 cases) is more frequent than the benign variety (1
cases).

The forecast remains unclear because our patients are seen tardily and also
because of the repeating tendency of these tumors.
The improvement of the forecast of these tumors passes by the treatment which

constitutes a parameter subjected to several constraints.
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