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LISTE DES ABREVIATIONS

ADN : Acide désoxyribonucléique

CHU : Centre hospitalier universitaire

FISH : Immunofluorescence par hybridation in situ
FNCLCC : Fédération nationale des centres de lutte contre le cancer
HES : Hématoxyline et éosine

HTA : Hypertension artérielle

IHC : Immunohistochimie

IRM : Imagerie par résonance magnétique

LPS : Liposarcome

OMS : Organisation mondiale de la santé

PC : Produit de contraste

PET : Tomographie par emission de positons

PM : Parties molles

STM : Sarcome des tissus mous

T : Translocation

TDM TAP : Tomodensitométrie thoraco-abdomino- pelvienne

Mme. JRONDI Oumkeltoum 6



Les liposarcomes des membres : caractéristiques présentes Thése N° 179/20
en IRM et leur corrélation avec I’histopathologie

INTRODUCTION

Mme. JRONDI Oumkeltoum 7



Les liposarcomes des membres : caractéristiques présentes Thése N° 179/20
en IRM et leur corrélation avec I’histopathologie

Le liposarcome (LPS) des extrémités constitue le deuxieme sarcome des tissus
mous en fréquence apres |'histiocytofibrome malin et représente 16 a 18% de
I’ensemble des tumeurs malignes des tissus mous. [1-5]

Le liposarcome est une tumeur maligne des tissus mous d’origine
mésenchymateuse.

Selon la derniere classification de I’Organisation mondiale de la santé (OMS) en
2002, les LPS sont classés en cinq sous-types histologiques : bien différencié,
myxoide, pléomorphe, dédifférencié et mixte [1,6].

L’age moyen de survenue des liposarcomes est 50 ans, avec une légere
prédominance masculine.

Leur localisation est ubiquitaire, ils se localisent par ordre décroissant au
niveau des membres inférieurs, du rétropéritoine, de la ceinture scapulaire et
pelvienne. Il existe des localisations rares: cordon spermatique, péricarde et périnée.

Le diagnostic de ces tumeurs peut étre posé par imagerie médicale, mais il est
actuellement admis que le diagnostic de certitude repose plutdt sur les données
anatomopathologiques et essentiellement moléculaires avec le pronostic qui dépend
du grade histologique et du taux de récidive.

L’IRM est particulierement performante dans I'approche diagnostique de ces
tumeurs. Elle constitue une véritable aide dans le diagnostic dans la majorité des cas
devant la présence d’une composante graisseuse d’importance variable en fonction
du sous-type histologique au sein de la lésion. L’aspect et la proportion des
composantes graisseuse et non lipomateuse permettent d’approcher le degré de

différenciation tumorale, voire le sous-type histologique du LPS [1,4,6].

Mme. JRONDI Oumkeltoum 8
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Le traitement de base des liposarcomes est la chirurgie, en post opératoire, la
radiothérapie permet de réduire le taux de récidive locale alors que la chimiothérapie
est d'utilité limitée.

Ce travail a pour but d’analyser les aspects IRM de 37 cas de LPS des extrémités

en les corrélant aux données anatomopathologiques.
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PATIENTS ET METHODES
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|. Matériel d'étude:

Notre étude s'intéresse aux patients porteurs de liposarcomes des membres

suivis au service de traumatologie orthopédie Il du CHU Hassan Il de Fes.

Il. Type de I'étude:

Il s'agit d'une étude rétrospective descriptive analytique.

lll. But de I'étude:

Décrire les aspects IRM des liposarcomes (LPS) des extrémités en analysant les
différentes caractéristiques (siege, contours, signal sur les séquences T1 et T2 et
apres saturation du signal graisseux, rehaussement apres injection de gadolinium,
composante graisseuse, tissulaire, etc), ce qui permet d’approcher les différents

sous-types histologiques.

IV. Période de I'étude:

Nous avons pris de facon arbitraire la période allant de mars 2015 a octobre

2020, soit une durée de 05 ans.

V.Modalités de recrutement des patients et recueil des

données:

Durant cette période, 37 patients présentant un liposarcome des membres ont
bénéficié d’'une IRM puis d’une biopsie avec étude anatomo-pathologique et pris en
charge au sein du centre hospitalier universitaire Hassan Il de Fes.

Les données des patients ont été recueillies a partir des registres hospitaliers
du au service de traumatologie orthopédie Il du CHU Hassan Il de Fes et ensuite

établis sur des fiches d’exploitation.
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Pour accéder a des informations plus pertinentes et détaillées afin de compléter

notre étude, on avait recours a d’autres structures hospitalieres telles :

Service de Radiologie du CHU Hassan Il ou on a eu acces aux dossiers
et aux interprétations radiologiques des malades diagnostiqués
initialement dans le service de radiologie puis transférés au service de
traumatologie orthopédie Il

Service d’anatomo-pathologie du CHU Hassan Il ou on a pu obtenir
plusieurs comptes rendus des examens anatomo-pathologiques
effectués chez nos malades.

Service d’oncologie-radiothérapie du CHU Hassan Il ou on a eu acces
aux dossiers de prise en charge (complément thérapeutique) et suivi
des malades opérés (I’évolution de la maladie), aussi des dossiers des
malades diagnostiqués initialement au service d’Oncologie-
Radiothérapie puis adressés au service de Traumatologie Orthopédie

Les différents parametres étudiés ont été notés sur des fiches d’exploitation

les

comportant : L’age, les antécédents, les circonstances de découverte,

caractéristiques cliniques, les explorations  paracliniques, les  caractéristiques

anatomopathologiques, la prise en charge thérapeutique et I’évolution ultérieure.

Mme. JRONDI Oumkeltoum
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VI. Ciriteres d'inclusion:

= Patients pris en charge dans le service au cours de la période de
I'étude.

* Tumeurs siégeant sur les extrémités.

= Preuve histologique de liposarcome obligatoire.

= Dossier médical exploitable.

= Patients hospitalisés en intention d’étre traités.

VIl. Ciriteres d'exclusion:

= Absence de preuve histologique.

» Les patients n’ayant pas fait d’IRM initialement.
= Dossier médical non exploitable.

= Tumeur de la face, du crane, du cou et du tronc.
=  Tumeurs rétro—péritonéales.

* Tumeurs osseuses ou cutanées

= Cas pédiatriques

VIIl. Considérations éthigues :

Le recueil des données a été effectué avec respect de I'anonymat des

patients et de la confidentialité de leurs informations.

Mme. JRONDI Oumkeltoum 13
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FICHE D’EXPLOITATION

N° d’entrée : Date d’entrée : /]
A- IDENTITE :
Nom & prénom :
Age :
Sexe : Masculin ] Féminin ]
Profession :

B- MOTIF DE CONSULTATION :

Mode de début : Rapide ] Subaigu ] Chronique ]
Délai de consultation :

Signes fonctionnels :

- Masse : Oui ] NonD
- Douleur: Oui ] Non L]
- Autres signes :
C- ANTECEDENTS :
Maladies générales :
- HTA: Oui ] Non ]
- Diabete : Oui ] Non ]
- Autres :

Traumatisme au niveau du site de la tumeur :

Mme. JRONDI Oumkeltoum 14
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Antécédent de néoplasme :

- Pulmonaire :

- Sein:

- Autres :
Habitudes toxiques :
Autres :

D- SIGNES CLINIQUES :

Caracteres de la tuméfaction :

Localisation :

- Tailleencm:

- Contours : Bien limités ] Irréguliers ] Mal limités ]
- Consistance : Molle ] Dure ] Pierreuse ]
- Sensibilité : Douloureuse ] Non douloureuse L]
- Mobilité :

e Mobile : Plan superficiel ] Plan profond ] Plan superficiel &
Profond ]

e Fixe: Plan superficiel ] Plan profond ] Plan superficiel &
Profond ]

e Signes inflammatoires (cedéme, gonflement, chaleur) : Oui ] Non ]

- Autres signes :

Mme. JRONDI Oumkeltoum 15
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E- EXAMENS PARACLINIQUES :

Radiographie standard : Oui ] Non ]
Echographie : Oui L] Non ]
Tomodensitométrie : Oui ] Non ]

Imagerie par résonance magnétique :

Timing par rapport a la biopsie : Avant biopsie ] Apres biopsie ]

Topographie : Superficielle ] Profonde ]

Intra-compartimentale ] Extra-compartimentale ]

Taille de la lésion :

Nature de la lésion :  Graisseuse ] Tissulaire ] Kystique ]

Limites de la lIésion : Bien limitée l:] Limites floues l:]

Extension a I’os adjacent :

Contact avec la corticale ] Anomalie de signal osseux ] Lyse ]
- Pédicule vasculo-nerveux :

Pas de contact avec la tumeur L] Contact sur moins de 50% de la circonférence
du vaisseau ] Contact sur plus de 50% de la circonférence du vaisseau
]
- Autres extensions :

Articulaire ]

Autre localisation dans la méme piece : Skip métastases ]
-  HYPOTHESE DIAGNOSCTIQUE

- Autres

Mme. JRONDI Oumkeltoum 16
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Anatomopathologie :

Biopsie :
Aspect microscopique :
Aspect macroscopique :

Grade FNCLCC :

- Immunohistochimie : oui l:]

Bilan d’extension :

- Clinique :

- Para-clinique :

Traitement :

Radiographie thoracique face
Scanner thoracique :

Scanner abdominal :
Scintigraphie osseuse
PET-scanner

Autres

Chirurgical :
Radical :
Conservateur :
Radiothérapie :

Chimiothérapie :

non D

oui [
oui
oui [
oui

]

Oui

Non

Non

Non

Non

Non

Non

Non

Non

Mme. JRONDI Oumkeltoum
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Evolution :
- Rémission : Oui ] Non )
- Récidive : Oui L] Non ]
- Métastases : Oui ] Non ]
e Sioui, métastases : Locales D A distance D
- Mortalité : Oui ] Non ]

Mme. JRONDI Oumkeltoum 18
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CLASSIFICATION DES LIPOSARCOMES

A. Classification OMS 2002 des liposarcomes: [9]

Des avancées importantes, avec des conséquences immédiates pour l'aide au
diagnostic, ont été réalisées ces dernieres années dans la caractérisation génétique
des liposarcomes [8], et ceci a été a la base d’une nouvelle classification qui
individualise trois entités pathologiques :

1. Les liposarcomes bien différenciés / dédifférenciés ;

2. Les liposarcomes myxoides et a cellules rondes ;

3. Les liposarcomes pléomorphes.

B. Les bases moléculaires de la classification des liposarcomes

e Les liposarcomes bie n différenciés / dédifférenciés

Ont été les mieux caractérisés sur le plan génétique. Les cellules des
liposarcomes bien différenciés contiennent des chromosomes surnumeéraires géants
ou en anneau, de structure complexe, porteurs d’amplifications de différentes
régions du génome et notamment, de facon constante, de la région 12q14-

15 incluant le gene MDM2 [10]. De plus, ces chromosomes présentent la
particularité d’étre dépourvus de séquences alpha satellites centromériques.

La  région d’amplification s’étend généralement au- dela de MDM2, incluant
de facon variable des genes voisins tels que CDK4, SAS, ou HMGAZ2. [11]

La détection de 'amplification de MDM2 est une bonne aide au diagnostic

différentiel par rapport aux lipomes.[12][13]

Mme. JRONDI Oumkeltoum 19
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Les liposarcomes dédifférenciés présentent un profil d’amplification de MDM2

similaire a celui des liposarcomes bien différenciés, avec une particularité : la
présence d’une amplification associée de la région 6q23 incluant le gene ASKI1, et

de la région 1p32 incluant le géne JUN, selon des études récentes sur biopuces

d’ADN. [7] [14] [15]
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Figure 1 : Anomalies chromosomiques caractéristiques de liposarcomes bien
différenciés (coloration des bandes chromatidiennes RHG).
A : Caryotype montrant la présence d’'un chromosome en anneau
(téte de fleche) et d’'un chromosome géant surnuméraire (fleche).
On note également dans ce cas une anomalie de structure
aléatoire d’'un chromosome 22 (fleche fine).
B:Cellule en métaphase montrant la présence de chromosomes en

anneau (tétes de fleche) et de nombreuses associations

télomériques (fleches). [16]
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Figure 2: Détection par hybridation /n situ en fluorescence (FISH) de I’'amplification
du géne MDM?2 sur un chromosome géant surnuméraire d’un cas de
liposarcome bien différencié. Les tétes de fleche indiquent les deux chromosomes
12 normaux portant respectivement une copie de MDMZ2en 12q15, et la fleche
indique le chromosome surnuméraire géant portant une amplification estimée a
plus d’une cinquantaine de copies de MDM?2 . [16]

¢ MDM2:

Le MDM2 est un oncogene impliqué dans un certain nombre de processus
tumoraux [17], de nature épithéliale [18,19] ou conjonctive [20,21].
L’amplification de ce gene est constante dans les sarcomes [22,23]. La transcription
de ce géene est contrdlée par p53.

P53 est un facteur de transcription responsable de la stabilité cellulaire et
génétique de la cellule, en induisant I'apoptose cellulaire et I’arrét de la division

cellulaire pour permettre une réparation de I’ADN.
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Le produit de MDM?2 est responsable d’un rétrocontrole négatif de p53 par
trois mécanismes :

- une liaison a p53 qui bloque sa fonction de facteur de transcription

- une inhibition de I’export nucléaire de p53

- un fonction d’ubiquitine- ligase favorisant la dégradation intra

cytoplasmique de p53.

MDM2 a ainsi un réle facilitateur du passage G2- M et un réle inhibiteur de
I’apoptose. Une amplification et une surexpression de ce géene sont responsables
d’une inhibition de la fonction de p53 sans qu’une délétion ou une mutation de ce
gene suppresseur ne soit en cause. [24]

¢ CDKk4:

Le CDK4 est un géne dont le produit interagit avec les cyclines D, RB1 et E2F.
Une surexpression de CDK4 va favoriser le passage G1- S. Ce géene est fréquemment
co- amplifié avec MDM2 dans les liposarcomes. Ces deux genes sont localisés sur le

bras long du chromosome 12 en 12q15. [24]

MDM2 and CDK4 in the cell cycle

—~ @ Gl

12q15 APOPTOSIS

-O-g

12q14

#/ PROLIFERATION
G2

M

| : Increase cell survival
|Amplicon 1291415 =—p — \ Cancer cell ’
Increase proliferation '

Figure 3 : role de MDM2 et de CDK4 dans la genéese tumorale. [7]
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Figure 4 : Immunohistochimie en premiere approche. [16]

Figure 5 : FISH et Q- PCR pour les cas a probleme. [16]
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ele v U - 9 A= - U —HE= =
Profil génomique
MDM2
CDK4 Fire DN
CDK4
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Figure 6 : profil génomique des liposarcomes différenciés et dédifférenciés.
L’axe des abscisses correspond aux chromosomes, |’axe des ordonnées a
I’lamplitude de I’amplification. Les amplicons contiennent les genes JUN

(1p32), MDM2 et CDK4 (12q15). [25]

¢ C-JUN:

Bien que I'oncogéne JUN ait été isolé en 1987, et décrit comme impliqué
dans de nombreux processus tels que la prolifération cellulaire, la transformation
et ’apoptose, il n’a jamais été directement impliqué dans un processus tumoral
[26,27]. Une étude récente d’Odette Mariani et Aurias [25] a montré que
I’amplification et la surexpression de _JUN bloquent la différenciation
adipocytaire a un stade précoce et que ce phénomene conduit a un phénotype

indifférencié et donc beaucoup plus agressif de ces liposarcomes. [28]
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Le locus portant ce gene, situé en 1p32, est amplifié dans environ la moitié
des liposarcomes dédifférenciés.

L’analyse de I’expression des genes séquentiellement induits lors de la
différenciation adipocytaire (SREBP1, C/EBP B, C/ EBP &, PPARY2, LPL et adipsine)
[25] montre que ces liposarcomes indifférenciés sont bloqués a un stade précoce
de la différenciation adipocytaire.

En effet, ces tumeurs expriment les marqueurs précoces de la différenciation
adipocytaire (SREBP1 et C/EBP B), mais aucun des marqueurs

exprimés plus tardivement. La différenciation adipocytaire semble donc
bloquée dans ces tumeurs au niveau de I'induction de C/ EBP & par C/ EBP B. Cette
observation conduit a penser
que JUN pourrait bloquer la différenciation adipocytaire en interférant avec C/
EBP B, et ainsi I'empécher d’induire I'’expression de ses génes cibles. [25]

Ces résultats constituent un point de départ important en vue d’un
développement de tests diagnostiques ainsi que d’une thérapie ciblée de ces
liposarcomes indifférenciés. [28]

La figure suivante illustre le mécanisme de dédifférenciation des
liposarcomes: I'amplification et la surexpression des genes ASK1 et JUN active
JUNK MAPkinase, ce qui entraine I'inhibition de PPAR gamma, cette derniére joue le

role clef de la différenciation adipocytaire. [14, 29]
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Figure 7 : role de C- JUN dans la dedifférenciation des liposarcomes. [29]
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Quand Jun est surexprimé...

...la tumeur est agressive.

Cette tumeur se divise en deux
régions distinctes : a droite, les
cellules tumorales sont encore
différenciées et le gene _JUN
(marqué en jaune) n’est pas
amplifié ; en revanche, a gauche,
le gene JUN est amplifié et les
cellules tumorales ont perdu leur

capacité a fabriquer de la graisse.

Dans les cellules provenant d’une
tumeur agressive, le gene JUN (en
jaune) est présent en grande quantité
aussi bien lors de la division
cellulaire (au centre) que dans les
noyaux en interphase (a droite et en

bas au centre).

Figure 7 : L’implication du gene JUN dans la dédifférenciation et I’agressivité des

cellules tumorales. [28]
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e Les liposarcomes myxoides ainsi que les liposarcomes a cellules rondes:

sont associés a une translocation spécifique t(12;16)(q13;p11) entrainant
la fusion du gene DDI/T3 avec le gene FUS. Plus rarement, on observe une

translocation variante t(12;22) avec une fusion EWS- DDIT3 .[12,13]
8 |
12 16

Figure 8 : Caryotype partiel (coloration des bandes chromatidiennes RHG) montrant la
translocation t(12;16)(q13;p11) caractéristique des liposarcomes myxoides et des
liposarcomes a cellules rondes. Le chromosome 12 anormal est indiqué par une

fleche et le chromosome 16 anormal par une téte de fleche. [10]
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e Lagénétique des liposarcomes pléomorphes est encore mal connue. On

observe des caryotypes complexes avec de nombreuse anomalies
numériques et structurales, mais il n’a pas encore été mis en

évidence de profil moléculaire spécifique. [22].

Figure 09 : Nombreuses anomalies chromosomiques de nombre, selon un mode
voisin de la triploidie, et de structure (fleches) dans une cellule en métaphase d’un

liposarcome pléiomorphe. [10]
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|. ETUDE EPIDEMIOLOGIQUE :

A. Répartition en fonction de I’'dge:

L'age de nos patients varie entre 26 ans et 78 ans, avec un age moyen de 52

ans.

Le graphique suivant montre la répartition des liposarcomes selon I'age:

30
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B Nombre de cas
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"m W W

20-40 ans 41-60 ans >61 ans

Figure 10 : La répartition des liposarcomes en fonction de I’age
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B. Répartition en fonction du sexe:

Dans notre étude, il existe une prédominance du sexe masculin par rapport
au sexe féminin (24 Hommes pour 13 Femmes), avec un sex ratio de 1,8.

Le graphique suivant montre la répartition selon le sexe :

Sexe

B Hommes

B Femmes

Figure 11: répartition des liposarcomes selon le sexe
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C. Répartition selon le siége :

Les liposarcomes sont plus fréquents au niveau du membre inférieur qu’au
niveau du membre supérieur et plus particulierement la cuisse.

Le tableau suivant montre la répartition des liposarcomes en fonction du

h

siege :
Tableau 1: répartition des liposarcomes en fonction du siége
Tumeur Membre supérieur Membre inférieur
LPS myxoide 0 Cuisse : 16
Jambe : 3
Région fessiere : 1
LPS bien différencié Epaule : 6 Cuisse : 4
Région fessiere : 1
LPS dédifférencié 0 Cuisse : 6

D. Antécédents :

Dans notre série 06 patients avaient comme antécédents:

= HTA: 02 cas

= Diabete : 03 cas

= Résection d’une tuméfaction du compartiment postérieur de la cuisse

droite en privé.
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Il. ETUDE CLINIQUE :

A. Délai diagnostic:

Le délai de consultation était compris entre 6 mois et 4 ans, avec une
moyenne de 16 mois.
Le graphique suivant montre la répartition des liposarcomes en fonction

des délais de consultation :

40%
35%
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Figure 12: répartition des liposarcomes en fonction de la durée d’évolution avant le
diagnostic

B. Les signes révélateurs :

Le syndrome tumoral était le signe révélateur retrouvé chez tous nos patients,
ces derniers ont tous présenté une tuméfaction cliniquement palpable.

D’autres manifestations ont été observées :

Douleur: 08 cas

Déficit/ Impotence fonctionnelle : 5 cas

Signes inflammatoires : 6 cas

Altération de I’état général/ Amaigrissement : 3 cas

Ulcération cutanée : 1 cas

Circulation veineuse collatérale : 5 cas
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C. L’examen clinique :

1.Caractéristiques de la tuméfaction :

a. Taille de la tumeur :

La plus petite taille tumorale mesurée était de 8 cm et la plus grande était
de 23 cm de grand axe ; avec une moyenne de taille de 14 cm :

Tableau 2 : Répartition des liposarcomes en fonction de la taille tumorale

Taille tumorale encm <10 10- >

15 15

Nombre de cas 6 16 15

b. Limites de la tumeur:

Elles sont dans la majorité des cas régulieres bien précisées par la palpation,
ce qui laisse déduire que I'irrégularité n’est pas signe constant de malignité.

c. Consistance de la tumeur:

Tableau 3 : Répartition des liposarcomes en fonction de la consistance tumorale

Consistance de la

masse Dure Molle Ferme Non précisée
Nombre de cas 4 9 19 5
d. Mobilité:

30 cas de notre série présentaient une tuméfaction mobile par rapport aux 2

plans, et 7 cas avaient une tumeur adhérente par rapport au plan profond.
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e. Sensibilité:

On a noté chez 7 patients des tuméfactions sensibles; généralement elles
restaient longtemps indolores et ne devenaient sensibles que suite a une
compression ou a un envahissement des structures de voisinage.

2.Extension locorégionale

a. Atteinte cutanée:

Retrouvée chez 12 cas, sous forme de signes inflammatoires (6 cas),
d'ulcération cutanée (1 cas) ou de circulation veineuse collatérale (5 cas).

b. Atteinte ganglionnaire :

L’extension régionale était appréciée par la recherche d’adénopathies
cliniguement décelables : aucun cas avec adénopathie n’a été diagnostiqué.

c. Atteinte vasculo- nerveuse:

Chez 2 cas on a observé des signes de compression a type de sciatalgies,
notion de décharge électrique.

3.Examen général:

On a noté une altération de I’état général chez 3 cas de notre série, qui se

plaignaient d’un amaigrissement non chiffré.
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Ill. RESULTATS D’IRM :

Les examens IRM ont été réalisés avec des séquences pondérées en T1 eten T2
sans et avec suppression du signal graisseux puis une séquence T1 avec
suppression du signal graisseux et injection de gadolinium, réalisées dans au
moins deux plans orthogonaux.

Tous nos patients ont bénéficié d’une IRM initiale, les résultats sont les

suivants :

1.Présence d’une volumineuse masse au niveau du compartiment postérieur de

la cuisse bien limitée de contours lobulés décrite en signal hétérogene
hyperT2 et hypoT1l rehaussée de facon hétérogene aprés contraste et
délimitant des 2zones nécrotico-hémorragiques. Cette masse mesure
214x153x198mm de diametre, évoquant un liposarcome.

2.Présence d’une volumineuse masse de la moitié inférieure de la loge

postérieure de la cuisse gauche semblant se développer en intermusculaire
au dépend du muscle semi-membraneux et le biceps fémoral bien limitée
mesurant 165x68x155mm a contours polylobés cloisonnée. Cette masse est
tissulaire contenant un contingent graisseux et des zones nécrotiques,
évoquant un liposarcome.

3.Présence d’un processus tumoral intéressant la loge postérieure de la cuisse,

intermusculaire, hypo intense en T1, et hyper intense en T2 avec des petites
logettes et avec des petites cloisons centrales mesurant 20x15x11cm, se
rehaussant légerement apres injection de gadolinium avec zone centrale
nécrosée.

4.Volumineuse formation tumorale occupant la loge postérieure de la cuisse,

mesurant 20 cm de hauteur, 14 cm de diametre transverse et 12 cm de
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diametre antéro- postérieur. Il s'agit d'une masse hypo intense en T1, hyper
intense en T2, polylobée, respectant le plan cutané et le plan musculaire de la
loge postérieure de la cuisse. La tumeur vient en contact de la corticale
postérieure du fémur sans signe d’envahissement avec un rehaussement
hétérogene de la lIésion apres injection de produit de contraste en faveur de
liposarcome.

5.Processus tumoral de la loge postérieure du tiers inférieur de la cuisse droite,
mesurant 120x63x42mm ,hypo intense en T1, hyper intense en T2, se
rehaussant de facon hétérogene, surinfecté et fistulisé a la peau et entrant
en rapport avec les muscles ischio- jambiers, les tendons de la patte d’oie,
les pédicules vasculaires poplités et le nerf sciatique. Evoquant un
liposarcome des parties molles.

6.Présence d’un volumineux processus tissulaire de 23x17x16cm du
compartiment antéro-interne de la cuisse gauche, en hypoT1 et hyperT2 se
rehaussant de facon hétérogene.

7.Présence d’un processus tissulaire des PM de la loge antérieure de partie
moyenne de la cuisse gauche (crural, vaste latéral et médial), étendue sur
22cm, bien limité, décrit en hyposignal T1, hypersignal T2, se réhaussant de
facon hétérogene apres contraste

8.Présence d’un processus tumoral se présentant en hyposignal T1 et
hypersignal T2 au niveau des parties molles de la loge antérieur du tiers
inférieur de la jambe gauche.

Ce processus est étendu sur une hauteur de 80 mm, et mesurant 40mm de

diametre antéro-postérieur et 35mm de largeur. Il se rehausse de facon hétérogene
apres injection du PC.

Il siege au niveau du plan musculaire superficiel et profond de la loge antérieure de la
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jambe, et s’étend en inter-osseux, sans lyse osseuse du tibia ou du péroné.

9.

10.

11.

Présence d’une volumineuse masse au niveau de la partie antéro-médiale
du 1/3 supérieur et 1/3 moyen de la cuisse gauche, lobulée, décrite en iso-
signal T1, hypersignal T2 hétérogeéne, se rehaussant de facon intense et
hétérogene, délimitant des zones de nécrose mesurant 10x9.5x10cm.
Processus tumoral sus-aponévrotique du fascia-lata droit, présentant un
signal intermédiaire en T1 et hypersignal T2 mesurant 130x59x42mm, se
rehaussant de facon hétérogeéne, avec présence petites cloisons centrales,
évoquant un liposarcome.

Enorme masse des parties molles de I'extrémité inférieure de la cuisse

droite et la face interne du genou droit mesurant 16x11cm.

Masse de structure mixte a composante liquidienne postérieure et interne

étendue sur 4.7cm et une composante tissulaire étendue sur 10cm.

12.

13.

Présence d’un processus tumoral intéressant le muscle grand fessier droit,
hypo intense en T1, et hyper intense en T2 avec des petites logettes et avec
des petites cloisons centrales mesurant 12x16cm, se rehaussant
légerement apres injection de gadolinium avec zone centrale nécrosée sans
atteinte des structures osseuses

Processus tumoral intéressant la loge postérieure de la cuisse, hypo intense
en T1, hyper intense en T2, se rehaussant de facon hétérogene apres
injection de gadolinium. Cette masse tissulaire contient un contingent

graisseux réalisant un aspect marbré, et mesure 15x11x8cm.
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14.Présence au niveau de compartiment postérieur de la cuisse gauche, en
intermusculaire, d’une formation tumorale, hypo intense en T1, hyper
intense en T2, se rehaussant apres injection de gadolinium, avec présence
d’un contingent graisseux, mesurant 10x8cm, dont la partie solide se
rehausse apres contraste, en faveur d’un liposarcome.

15. Tumeur de la loge postérieure de la cuisse bien circonscrite, en inter-
musculaire, en hyposignal T1 avec une composante graisseuse minime en
hypersignal. Hypersignal T2 franc en rapport avec le contingent myxoide.
Rehaussement intense et hétérogene de la lésion aprés injection de
gadolinium. Cette masse mesure 15x10cm. Evoquant un liposarcome des
parties molles.

16.Lésion tissulaire de la loge postérieure de la cuisse, bien délimitée,
mesurant 15x12cm, de siege intermusculaire, présentant un signal
intermédiaire en T1 et un hyper-intense en T2 Rehaussement hétérogene
apres injection de gadolinium. Evoquant un liposarcome.

17.Infiltration tumorale des parties molles graisseuses externes de la cuisse,
mal limitée, hypo intense en T1, hyper intense en T2 ainsi que sur les
séquences avec saturation de graisse. Cette lésion mesure 184x115 mm
sans retentissement musculaire ou osseux. Rehaussement hétérogene apres
injection de gadolinium.

18. Tumeur au dépend du chef interne du quadriceps, hypo intense en TI,
hyper intense en T2, avec rehaussement hétérogene apres injection de
gadolinium.

Cette masse présente un contingent graisseux et mesure 12x10x8 cm et est

en contact direct avec la diaphyse et I’épiphyse du fémur gauche et reste a distance

des axes vasculaires.
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19.Présence d’'un processus tumoral intéressant la loge antéro-interne de la
cuisse, hypo intense en T1, et hyper intense en T2 avec des petites cloisons
centrales mesurant 15x11x7cm, se rehaussant légerement apres injection
de gadolinium, avec présence d’un contingent graisseux et d’une zone

centrale nécrosée.

20.Présence d’une masse au niveau du compartiment postérieur de la jambe
droite, intermusculaire, bien limitée de contours lobulés décrite en signal
hétérogene hyperT2 et hypoT1 rehaussée de facon hétérogene apres
contraste. Cette masse mesure 13x10x9cm de diametre, évoquant un
liposarcome.

21.Présence d’un processus tumoral des parties molles profondes de la face
antéro-interne de la cuisse gauche. Ce processus se présente en hétéro
signal T 1 T2, et il est siege d’une composante graisseuse en hypersignal
T1 T2. Ce processus mesure 70mm de diamétre antéro-postérieur, 55mm
de largeur et 100mm de hauteur.

22.Présence d’une volumineuse masse de |’épaule droit postéro-supérieur
sous cutanée bien limité de contours lobulés, contenant de fines cloisons
<3mm, décrite en hypersignal T1, T2 et en hyposignal apres saturation de
la graisse, avec individualisation d’un contingent tissulaire rehaussé
faiblement apres contraste.

Cette masse mesure 150x70x100mm de diametre transverse antéro—postérieur

et de hauteur venant au contact des muscles infra-épineux et deltoides droits sans

signes d’envahissement, en faveur d’un liposarcome.
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23.Présence au niveau du muscle petit rond droit d’une masse grossierement
ovalaire, bien limitée, qui prend I'ensemble du corps du muscle, de
contours nets, hétérogene contenant des zones graisseuses en hypersignal
T1 T2 et des zones en iso signal T1 et T2 se rehaussant de facon
hétérogene apres injection de gadolinium.

24.Processus tumoral d’allure maligne de la loge postérieure de la cuisse

mesurant 9cm de plus grand diametre, hyper intense en T1 et T2,
contenant des cloisons épaisses, se rehaussant apreés injection de
gadolinium

25.Présence d’une volumineuse masse expansive du compartiment postéro-

médial de la cuisse droite, inter-musculaire, infiltrant les muscles biceps
fémoral (chef court) grand adducteur, et semi-membraneux sur toute leur
longueur. Il vient en contact du muscle semi-tendineux.

Elle mesure 193x190x125mm.

Elle présente un hypersignal T1 et T2 effacé apres saturation du signal de la
graisse traduisant sa nature graisseuse, et comporte de multiples travées épaisses
rehaussées.

26.Présence au niveau de [|’épaule droite d’une formation bien limitée,

encapsulée, se présentant en hypersignal T1 et T2, hypo intense sur les
séquences avec effacement du signal de la graisse et non modifiée apres
injection de gadolinium. Cette formation contient des septas fin (<3mm

d’épaisseur) se rehaussant aprés contraste. Elle mesure 7.5x6x9.5cm.
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27.Présence d’une volumineuse masse, profonde, sous deltoidienne droite,
accolée a la moitié supérieure de I’humérus droit, bien limitée, a contours
nets et lobulés, décrite en hypersignal T1 T2 effacée apres saturation du
signal de la graisse mesurant 10x17x17cm. Cette masse est parcourue par
une cloison épaisse, mesurant 4mm d’épaisseur qui se rehausse apres
contraste.

28.Présence au niveau de compartiment postérieur de la cuisse gauche, en
intermusculaire, d’'une masse de signal graisseux, bien limitée, en hyper
signal T1 et T2, mesurant 12x8cm, contenant des septas nodulaires, en
faveur d’un liposarcome.

29.Présence au niveau de la région deltoidienne d’une formation dissociant le
film musculaire du muscle deltoide décrite en hypersignal T1, hypersignal
T2, s’annulant sur la séquence FAT SAT, contenant quelques cloisons fines,
mesurant 80x44 mm

30. Masse de signal graisseux, intramusculaire, hypersignal sur les séquences
pT1 et pT2 avec des septa épais et par endroits nodulaires, en hyposignal
bien rehaussés par le contraste sur les séquences T1 avec saturation du
signal de la graisse et injection de gadolinium.

31.Présence d’'une masse de signal graisseux intéressant le muscle grand
fessier droit, hyper-intense en T1 et T2, avec présence de cloisons
épaisses, décrites en hyposignal T1, rehaussée apres injection de
gadolinium, mesurant 80x56mm.

32.Processus tumoral de la loge postérieure de la cuisse gauche mesurant
80x53x28mm ,hyper intense en T1 et T2, cette formation contient des

septas fin (<3mm d’épaisseur) se rehaussant apres contraste
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33.Présence d’un processus tumoral des parties molles profondes de la face
postérieure de la cuisse droite. Ce processus présente un signal graisseux
et est siege de septas épaisses, il mesure 12x6x8cm.

34.Volumineux processus tumoral d’allure maligne de la cuisse droite
mesurant 21 cm de plus grand diametre, hyper intense en T1 et T2,
contenant des zones tissulaires, en hyposignal T1 et hypersignal T2, se
rehaussant apres injection de gadolinium.

35.Présence au niveau de compartiment postérieur de la cuisse gauche, en
intermusculaire, d’'une formation tumorale, solido-kystique, bien limitée,
mesurant 64x61x100mm, dont la partie solide se rehausse aprés contraste,
en faveur d’un liposarcome

36. Processus tumoral de siege intermusculaire, bien circonscrit, présentant une
large composante lobulée, de signal graisseux en pT1, en pT2, et sur les
séquences avec saturation du signal graisseux avec des septa épais.
Présence d’une zone centrale non lipomateuse, en hyposignal T1 et en
hypersignal T2 et rehaussée apres injection de gadolinium

37.Présence d’un volumineux processus tissulaire occupant le compartiment
antérieur de la cuisse gauche, se présentant en hypersignal T1 et T2,
contenant des zones nodulaires et des zones de nécrose en son sein et

mesurant 18x10x13cm.
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IV. ANATOMOPATHOLOGIE

A. Prélévements biopsiques :

Tous nos malades ont bénéficié d’une biopsie avant le geste opératoire.

L’examen de la piece opératoire a permis de recueillir les résultats suivants :

B. Aspects macroscopiques :

La taille de la masse variait de 8 cm a 21 cm de grand axe.
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Tableau 4: Aspects macroscopigues des liposarcomes selon leurs localisations

Cas Siege Taille (grand Aspect Remaniements
axe en cm) dysmorphiques

1 Cuisse 21 - -

2 Cuisse 16,5 cm Aspect blanchatre Remaniements
hétérogéne gélatineux

3 Cuisse 19 cm Aspect hétérogéne, -
zones kystiques,
tissulaires, et
graisseuses

4 Cuisse 10 cm Bien limitée, encapsulée | Remaniements
Aspect blanc jaunatre, | myxoides
lobulée

5 Cuisse 8 cm Encapsulée Remaniements
Aspect blanc jaunatre myxoides
hétérogeéne

6 Cuisse 23 cm Aspect blanc jaunatre -
hétérogéne

7 Cuisse 22cm Aspect blanc -
jaunatre, lobulée

8 Jambe 8 cm - -

9 Cuisse 10 cm Aspect hétérogeéne -

10 Cuisse 13cm Tumeur adipeuse, Remaniements
bien limitée gélatineux

11 Cuisse 16cm Aspect blanc jaunatre -
hétérogene

12 Région fessiere | 16cm - -
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13 Cuisse 15cm Tumeur d’aspect Remaniements myxoides
blanc jaunatre,
hétérogeéne
14 Cuisse 10cm Tumeur adipeuse, -
bien limitée
15 Cuisse 14cm Tumeur adipeuse, -
bien limitée
16 Cuisse 16cm Aspect blanc Remaniements myxoides
jaunatre, lobulée
17 Cuisse 19cm Tumeur bien limitée, Remaniements myxoides
aspect blanc jaunatre
18 Cuisse 12cm - -
19 Cuisse 14cm Aspect jaunatre Foyers de nécrose
20 Jambe 13cm - -
21 Cuisse 10cm Aspect blanchatre -
homogene, avec
quelques depots
jaunatres par endroit
22 Epaule 15 cm Jaunatre graisseuse -
23 Creux axillaire | 9 cm Aspect blanchatre -
24 Cuisse 10cm Aspect blanchatre -
25 Cuisse 20cm - -
26 Epaule 10cm Aspect blanchatre -
27 Epaule 17cm Aspect jaunatre -
homogeéne
28 Cuisse 12cm - -
29 Epaule 8cm - -
30 Epaule 10cm Jaunatre graisseuse -
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31 Région fessiere | 8cm - -

32 Cuisse 12cm Aspect graisseux -

jaunatre

33 Cuisse 8cm Jaunatre graisseuse -

34 Jambe 21 cm Aspect jaunatre Remaniements
nécrotico-
hémorragiques

35 Cuisse 10 cm Aspect hétérogéne avec | Remaniements myxoides

une zone un peu indurée
et calcifiée

36 Cuisse 15cm Tumeur bien limitée Remaniements
hémorragiques et
nécrotiques

37 Cuisse 18cm Aspect jaunatre -
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C. Aspects Microscopiques :

> Le type histologique :

Le type histologique le plus fréquemment retrouvé est le liposarcome myxoide

chez 20 patients, réparti comme suit :
» Le liposarcome myxoide dans 21 cas, soit 57 %
* Le liposarcome bien différencié dans 12 cas, soit 32 %.
» Le liposarcome dédifférencié dans 4 cas, soit 11 %.

Le liposarcome pléomorphe n’a pas été retrouvé dans notre série.

Types histologiques

B LPS myxoide
M LPS bien différencié

LPS dédifférencié

Figure 13: fréquence des liposarcomes selon le type histologique.
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> Le grade histo- pathologique :

Le

tableau

suivant décritla répartition des

types

des liposarcomes selon les cas et leurs grades FNCLCC.

Tableau 5 : les types histologiques et leurs grades FNCLCC selon les cas des

liposarcomes.
Cas Localisation Type histologique Grade
FNCLCC
1 Cuisse LPS myxoide [l
2 Cuisse LPS myxoide 1]
3 Cuisse LPS myxoide Il
4 Cuisse LPS myxoide I
5 Cuisse LPS myxoide Il
|6 Cuisse LPS myxoide I
7 Cuisse LPS myxoide Il
8 Jambe LPS myxoide I
9 Cuisse LPS myxoide Il
10 |[Cuisse LPS myxoide [l
11 [Cuisse LPS myxoide I
12 |Région fessiere LPS myxoide I
13 [Cuisse LPS myxoide I
14 |Cuisse LPS myxoide Il
15 |[Cuisse LPS myxoide Il
16 [Cuisse LPS myxoide I
17 [Cuisse LPS myxoide Il
18 |[Cuisse LPS myxoide Il
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19 |[Cuisse LPS myxoide 11
20 |Jambe LPS myxoide I
21 [Cuisse LPS myxoide I
22 Epaule LPS bien différencié I
23 Epaule LPS bien différencié sclérosant I
24 | Cuisse LPS bien différencié sclérosant Il
25 | Cuisse LPS bien différencié I
26 | Epaule LPS bien différencié [l
27 Epaule LPS bien différencié Il
28 | Cuisse LPS bien différencié I
29 | Epaule LPS bien différencié [l
30 Epaule LPS bien différencié I
31 Région fessiere LPS bien différencié Il
32 | Cuisse LPS bien différencié Il
33 | Cuisse LPS bien différencié Il
34 | Cuisse LPS dedifferencié 1
35 | Cuisse LPS dédifférencié Il
36 | Cuisse LPS dedifferencié Il
37 | Cuisse LPS dedifferencié Il
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14 cas présentaient un grade FNCLCC | soit 38 %, 20 cas présentaient un grade

FNCLCC Il soit 54%, et 3 cas présentaient un grade FNCLCC Il soit 8%.

60%
50%
40%
30%
M Grade FNCLCC
20%
10%
Grade | Grade Il Grade Il
Figure 14: fréquence de grades FNCLCC.
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Figurel5: Liposarcome myxoide : Prolifération tumorale disposée en nappes,
parsemée par une vascularisation fine branchée (fleche jaune). Les cellules sont
dotées de noyaux ovalaires ou étoilés, modérément atypiques avec présence de

quelques lipoblastes (fleches rouges ) (HESx400)
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Figure16: Prolifération adipocytaire bien différenciée : Les adipocytes sont dotés de

noyaux excentrés et régulier. Les septas fibreux renferment quelques cellules

fibroblastiques aux noyaux légerement atypiques (fleche) (HESx400)
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Figurel7: Liposarcome dédifférencié : la composante dédifférenciée et faite de

cellules pléomorphes, aux noyaux atypiques, irréguliers et hyperchromatiques

(HESx400)
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D. Immunohistochimie :

Une étude immunohistochimique complémentaire a été réalisée chez 2
patients, dont le type histologique était un liposarcome bien différencié, I’anticorps
anti MDM2 était positif.

Une étude moléculaire a été réalisée chez un patient, qui présente un

liposarcome dédifférencié, I'anticorps anti MDM?2 était positif.

V.BILAN D’EXTENSION :

Le bilan d’extension initial a été apprécié par I’examen clinique et paraclinique :
Radiographie pulmonaire, TDM TAP dans tous les cas.

Aucun signe de métastase n'a été rapporté a l'examen clinique, par ailleurs la
TDM TAP avait objectivé chez un cas: 2 micronodules pulmonaires du lobe supérieur
droit de 7mm et 4mm, ces derniers sont restés stables sur deux TDM TAP de

controle.

VI. TRAITEMENT :

Sur le plan thérapeutique, tous les patients de notre série ont bénéficié, au
sein du service de traumatologie- orthopédie IlI, d’un traitement chirurgical
conservateur ou mutilant selon le type, le grade, le degré de différenciation, la
localisation tumorale et I'état général des patients. Sauf pour le 1er cas, chez qui une
chimiothérapie néo-adjuvante est en cours.

L'étude anatomopathologique de la piece d'exérese a été faite chez tous nos
patients avec étude immunohistochimique et cytogénétique quand elles étaient
nécessaires.

Un complément de radiothérapie et/ ou de chimiothérapie a été indiqué dans

un certain nombre de cas.
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Figure 18: Tumeur de la cuisse gauche, piéce de résection (a gauche) et image per-
opératoire (a droite), la piece tumorale a été adressée au service d’anatomopathologie
du CHU Hassan Il, elle mesure 23x12x7cm comportant un lambeau cutané de
7x1.5cm. Présence d’une masse de 12x7x10cm, d’aspect blanchatre homogeéne, avec

quelques dépots jaunatres par endroits et des zones dures.
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VII. Suivi:

A. Rémission

36 patients ont eu une bonne évolution avec rémission complete.

Un cas de récidive a été noté pour le cas 34 (liposarcome dédifférencié de la
jambe droite).
B. Récidive:

Dans notre série, on dénombre 1 cas de récidive tumorale:

Cas 16: Liposarcome a cellules rondes de la cuisse, qui a bénéficié d’une
exérese large suivie de radiothérapie, un an apres, la patiente a présenté une récidive

locale.

C. Métastases:

Un cas de métastase a été observé chez le cas 34 (liposarcome dédifférencié) a

type de métastases pulmonaires.
D. Mortalité:

Aucun cas de déces n'a été rapporté.
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|. ETUDE EPIDEMIOLOGIQUE :

A. Fréguence :

Les liposarcomes, apres I’histiocytome malin, constituent le second groupe
par ordre de fréquence des sarcomes des parties molles de ['adulte, et représentent
16 a 18 % des sarcomes des tissus mous [1-5], avec une incidence annuelle de 18 par
un million d’habitants [30].

Les liposarcomes représentent moins de 1% de I'’ensemble des cancers de
I’adulte. [31,32]

La fréquence d’un sous type histologique par rapport a un autre varie selon
les auteurs, ainsi Pearlstone, Chang et Kransdrof retrouvent le liposarcome myxoide
comme le sous type histologique le plus fréquent. [33,34,35] .

Cette prédominance concorde avec les résultats de notre série.

B. L’'age :

Selon une étude tunisienne, le liposarcome est exceptionnel chez I'enfant, c’est
une tumeur de l'adulte qui peut survenir a n’importe quel age avec un pic de
fréquence entre 40 et 60 ans [36].

Dans une autre étude menée par Leung [37] et Kilpatrick [38], l]a moyenne
d’age est comprise entre 44 et 62 ans avec des extrémes entre 16 et 92 ans.

Dans notre série I’age moyen de survenue de la maladie est de 52 ans avec

des extrémes entre 26 et 78 ans.
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C. Sexe:

La prédominance masculine est retrouvée par la plupart des auteurs avec un
sex— ratio qui varie de 55% a 66 %. [39].

Dans notre série nos patients se répartissent en 24 hommes, soit 64% et 13

femmes, soit 36%.

Il. ETUDE CLINIQUE :

A. Délai de consultation :

Dans notre série, le délai moyen de consultation était de 16 mois. Ceci serait
dd au retard diagnostique initial du fait que la majorité des liposarcomes évoluent a
bas bruit, mais aussi a une prise en charge dans un milieu non spécialisé.

Un certain nombre de patients (5,4%) qui consultent sont des patients de
deuxieme main ayant été pris en charge hors le service de traumatologie

orthopédique et adressés pour récidive de leur pathologie tumorale.

B. Signes révélateurs :

Les signes cliniques des liposarcomes des membres sont aspécifiques.

L’examen découvre une masse palpable plus au moins ferme, mal définie
n’adhérant pas au plan profond, elle peut étre associée a une douleur ou a une
impotence fonctionnelle méme si ca reste rare. [40,41]

Les signes vasculaires, neurologiques ou locomoteurs sont en rapport avec les

tumeurs volumineuses comprimant les structures de voisinage.
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Les signes généraux se voient surtout dans les formes évoluées ou chez les
sujets agés:

*= anorexie.

= amaigrissement.

»= asthénie.

Les données de notre étude s'allignent avec celles de la littérature puisque
tous nos patients ont présenté une masse cliniquement décelable, la douleur a été

notée chez 08 cas.

C. Examen clinique:

Permet d’apprécier I’état général, d’établir un examen précis de la région
tumorale en déterminant: sa localisation, son caractere superficiel ou profond (par
rapport a I’aponévrose superficielle),sa taille, sa consistance et contours, rechercher
aussi des anomalies ganglionnaires satellites « rares », évaluer les rapports cutanés

« apprécier I’état cutané en regard », ainsi que les rapports squelettiques et

vasculo- nerveux d’aval.
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1.Siége tumoral : [42]

20%

Figure 19 : localisation topographique des sarcomes des tissus mous

L’analyse de ces résultats objective que dans 80% des cas, les STM se
localisent au niveau des membres inférieurs, dont 35% de localisation au niveau du
la cuisse, suivi de 30% au niveau de la jambe, 25% au niveau du genou et le reste
10% est réparti entre cheville et hanche. Et que 20% des STM se localisent au niveau
du membre supérieur, dont 60% de localisation au niveau de I’épaule suivi de 40% au
niveau de I'avant bras.

Dans notre série, la tumeur a intéressé le membre inférieur dans 83% des cas
dont 70% au niveau de la cuisse, suivie de 10% au niveau de la jambe, puis la région

fessiere 3%. Et a intéressé I’épaule dans 17% des cas.
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2.Taille tumorale:

La taille de la tumeur au moment de la consultation est généralement
volumineuse. [43,44]

Le plus souvent c’est une masse volumineuse, mal limitée, mesurant environ 5
a 10 cm de grand diametre. [44,45,46]

Une étude menée par Pearlstone [33] a montré que sur 120 patients atteints de
liposarcome des membres, 80% avaient une taille tumorale >5cm.

Une étude faite par L. Moureau sur 83 patients a montré que la taille tumorale
moyenne était de 6cm. [47].

Dans la série de Y.Milbéo et al[48], la taille tumorale a dépassé 5 cm dans
84% des cas.

Dans notre série la taille de la tumeur varie de quelques centimetres a 23 cm
dont la petite taille précisée était de 8 cm, et la grande masse mesurait 23 cm de

grand axe, avec une moyenne de taille de 14 cm. (figure 9)

Mme. JRONDI Oumkeltoum 63



Les liposarcomes des membres : caractéristiques présentes Thése N° 179/20
en IRM et leur corrélation avec I’histopathologie

Figure 20 : Tuméfaction siégeant au niveau de la face externe de I’épaule gauche,
mesurant 150x5, molle, mobile par rapport aux 2 plans, sans signes inflammatoires

en regard

Mme. JRONDI Oumkeltoum 04



Les liposarcomes des membres : caractéristiques présentes Thése N° 179/20
en IRM et leur corrélation avec I’histopathologie

3. Atteinte cutanée:

Dans notre série, |'atteinte cutanée était présente chez 8 patients, soit 20% des
cas, sous forme de:

- Circulation veineuse collatérale : chez 3 patients, expliquée par
STOUT par le fait que la tumeur reste longtemps mobile par
rapport a la peau, puis une augmentation de son volume
provoque un amincissement cutané avec circulation veineuse
collatérale et oedéme distal avant I'apparition de l'ulcération et
la surinfection.(figure 20)

- Ulcération : chez 1 patient.

- Signes inflammatoires : chez 4 patients chez qui I'augmentation de

volume était tres rapide.

Figure 21: volumineuse masse de la face interne de la cuisse gauche, ferme fixe par

rapport aux 2 plans avec circulation veineuse collatérale
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4. Atteinte vasculo- nerveuse et osseuse:

L’envahissement des structures vasculo- nerveuses et osseuses était de 18%
dans la série de Y.Milbéo et al.[48].

Dans notre série, on a noté 2 cas d'atteinte nerveuse (sous forme de sciatalgies
avec notion de décharge électrique) soit 5% de I'ensemble des malades, sans atteinte
vasculaire ni osseuse.

5.Atteinte _ganglionnaire:

Elle est rare dans les liposarcomes.
Dans notre série aucun patient n'a présenté une adénopathie a |'examen
clinique, ceci rejoint les données de la littérature [49].

6.Examen général:

Selon notre étude, l'altération de I’état général a été notée chez 3 patients, soit

7,5% des cas. Les métastases n'ont pas été notées a I'examen clinique.
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IIl. ASPECTS DES LPS EN IMAGERIE PAR RAISONNANCE

MAGNETIQUE ET LEURS CORRELATION AVEC

L’HISTOPATHOLOGIE:

La réalisation d’une IRM pour les tumeurs des parties molles périphériques est
I'imagerie de référence avant toute prise en charge chirurgicale(50), ce qui permet
d’évaluer les relations anatomiques et I’envahissement périphérique de la lésion aux
nerfs, vaisseaux et a I’os.

L’IRM a montré sa supériorité par rapport a la TDM dans la détection des
relations entre les tumeurs des parties molles et les nerfs, les vaisseaux et I’os et ce
d’autant que I'IRM est réalisée en multipliant les plans d’acquisition (51,52-55).

La meilleure sensibilité est obtenue avec l’association de plusieurs facteurs
morphologiques tel que I'association de I’absence d’hyposignal T2, I'inhomogénéité
du signal en séquence de pondérationT1, et une taille > 33mm(56).Les principaux
criteres retenus dans la littérature pour différencier tumeurs bénignes de malignes
sont: relation avec le fascia(57), hétérogénéité du signal en séquence de pondération
T1 et T2, envahissement vasculo-nerveux, taille tumorale, présence de nécrose,
cedeme péri-lésionnel, et rehaussement tumoral(58-64).

L’apport de I'injection de chélates de Gadolinium est controversé dans la
littérature (54,65-68). L’acquisition apres injection de chélates de Gadolinium sans
imagerie dynamique permet de :

- Pouvoir différencier les lésions kystiques des lésions myxoides qui
présentent toutes les deux un hyposignal T1 et un hypersignal T2, avec un
rehaussement apres injection de chélates de Gadolinium pour les lésions
myxoides(69,70).

- Pouvoir différencier les tumeurs lipomateuses bénignes de celles malignes,
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notamment pour différencier les lipomes des liposarcomes bien différenciés
dans les formes hétérogenes a I'imagerie(71,72) comme I’a démontré
Ohguri(73).

- Pouvoir sélectionner les zones tumorales viables(60) avant une biopsie
écho-quidée ou chirurgicale afin de diminuer le taux de biopsies non
contributives en évitant les zones nécrotiques ne se rehaussant pas.

La prise de contraste dépend du niveau de différenciation. Peu de prise de
contraste correspond a des liposarcomes bien différenciés alors qu’une prise de
contraste est plus importante révelera des sous-types plus agressifs tels les
liposarcomes a cellules rondes, pléiomorphes et dédifférenciés.

Les liposarcomes myxoides, un sous-type intermédiaire, montrent une
hétérogénéité dans la prise de contraste (Arkun 1997).

L’IRM, en analysant I'aspect et la proportion des composantes graisseuse et
non lipomateuse, permet d’approcher le degré de différenciation tumorale, voire le
sous-type histologique du LPS [1,4,6].

Les liposarcomes ont tendance a apparaitre bien circonscrits et lobulés sur les
IRM (Arkun 1997).

Les autres aspects caractéristiques des liposarcomes sont d'épaisses cloisons
fibreuses, une forme nodulaire et une prise de contraste sur les séquences ou le tissu
adipeux est supprimé (Peterson 2003). Des foyers d'hémorragie et de nécrose

peuvent également étre identifiés.
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Le diagnostic de certitude de ces tumeurs ne peut étre qu’histologique, grace a
la biopsie guidée par I'IRM, qui doit étre réalisée avant tout geste thérapeutique.

En dehors du diagnostic, les IRM réalisées pendant le suivi des patients apres la
chirurgie permettent de mettre en évidence de maniere fiable et certaine une récidive

loco-régionale (74).

A. LPS myxoide :

C’est le deuxieme sous-type histologique en fréquence, représentant 20 a 50 %

des LPS et 10 % de I'ensemble des sarcomes des parties molles [1,3,4,6].

1.Imagerie :

En IRM, I'aspect du LPS myxoide est souvent tres évocateur :

Masse bien définie, multilobulaire.

- Siege intermusculaire.

- Signal : hyposignal T1 et en hypersignal marqué en T2 par rapport au

muscle adjacent en rapport avec le contingent myxoide prédominant.

- Zones linéaires, dentelées ou parfois nodulaires en hypersignal TI1,

conferent a la masse un aspect marbré discretement hétérogéne.

En T2 la masse est en hypersignal alors que les zones linéaires sont en
hyposignal. Ces zones s’effacent aprés saturation du signal de la graisse et
correspondent a la composante lipomateuse de la tumeur.

- Ce tissu adipeux est tres peu abondant (< 10 % du volume lésionnel), devant
étre bien recherché grace a la comparaison des séquences pT1 et pT2 dans
un méme plan (de préférence axial) ainsi que des séquences avec

suppression du signal de la graisse [1,3,5,6,75,76].

Dans notre série, parmi les 17 LPS purement myxoides, une composante

graisseuse a été notée dans 07 cas réalisant ’aspect marbré caractéristique sur les
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séquences pT1. Ce caractere ainsi que I’hypersignal T2 franc, le rehaussement par le

contraste et le siege intermusculaire sont tres évocateurs du diagnostic de LPS

myxoide.

Figure 22: Coupes scannographiques
a. axiale en T1 FAT SAT
b. frontale en T2 FAT SAT
c. frontale T1 FAT SAT C+
Processus volumineux de la loge postérieure de la cuisse droite, bien limité, de
contours lobulés, décrit en signal hétérogene hypoT1 hyper T2 rehaussé de facon
hétérogene, délimitant des zones nécrotico-hémorragiques.

—> Liposarcome myxoide chez un patient de 48 ans.

Dans 20% des cas, le LPS myxoide peut simuler une masse kystique avec un signal
parfaitement homogene sur les séquences pT1 et pT2. La présence d’une large composante
myxoide allonge les temps de relaxation T1 et T2 donnant a la masse un signal « liquidien ».

La séquence T1 apres injection de gadolinium permet de confirmer la nature
solide de la masse en montrant un rehaussement tumoral dont I'importance dépend
de la densité cellulaire, de la vascularisation tumorale et de la présence ou non de

nécrose. Ce rehaussement diffus ou nodulaire, central ou périphérique, permet de
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distinguer ces tumeurs des autres masse kystiques [1,3,5,6,75].

Dans notre série, 01 cas a présenté un aspect a double composante
liguidienne et tissulaire, sans composante graisseuse individualisable en IRM.

En outre, les calcifications intra-tumorales sont rares et mieux analysées en
TDM [1,5,76].

Le LPS myxoide avec prédominance des cellules rondes contient moins de
composante gélatineuse, son signal est alors intermédiaire aussi bien sur les
séquences pT1 que pT2, et se rehausse intensément par le produit de contraste. Cet
aspect de tumeur solide est non spécifique d’autant que la composante adipeuse est
encore moins fréquemment décrite dans ce sous-type et le diagnostic ne sera posé
gu’a I’histologie [1,6].

Dans notre série, 3 cas de LPS a cellules rondes ont présenté un signal intermédiaire
et ne contiennent aucune composante lipomateuse en IRM.

Et 1 cas a présenté une composante graisseuse.
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Figure 23: Coupes scannographiques

a. axialeenTI1

b. axiale en T2

c. frontale T1 FAT SAT C+
Volumineuse masse de la moitié inférieure de la loge postérieure de la cuisse
gauche, semblant se développer en intermusculaire, a contours polylobés cloisonnés.
Cette masse est tissulaire et contient un contingent graisseux et des zones

nécrotiques.

—p L iposarcome myxoide avec présence de cellules rondes (60%) chez un patient

de 46 ans.

2. Histologie :

La classification de ’OMS des tumeurs des parties molles a inclus les LPS a
cellules rondes dans le sous- type de LPS myxoide. Les LPS myxoides sont considérés
de grade intermédiaire quand ils sont a prédominance myxoide, mais de haut grade

quand la composante a cellules rondes prédomine [1,6].
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Aspect macroscopique :

Le LPS myxoide est une lésion bien circonscrite, multinodulaire dont I’aspect
histologique varie en fonction du degré des composantes myxoide et de cellules
rondes.

L’examen anatomopathologique confirme les données de l'imagerie avec, a
I’étude macroscopique, une tumeur d’aspect gélatineux associée a des remaniements
hémorragiques.

Aspects microscopiques :

L’étude microscopique permet de différencier classiquement une prolifération
de lipoblastes au sein d’un riche réseau de capillaires et une matrice myxoide
contenant des complexes mucopolysaccharidiques expliquant [’hypersignal en
pondération T2 (77).

Les lésions a prédominance myxoide sont gélatineuses, composées d’une
matrice myxoide abondante, et sous forme de lobules bien circonscrits, contenant
des lipoblastes a différents degrés de différenciation et un fin réseau vasculaire
plexiforme. La composante graisseuse, sous forme de tissu adipeux relativement
mature, est mineure (moins de 10 % du volume tumoral) et peut-étre méme absente
[2—4,6,75].

Les tumeurs a cellules rondes sont hypercellulaires, renfermant des nodules
blancs et opaques constitués de cellules rondes (qui remplacent le stroma myxoide)
et sont typiquement hypervascularisés, d’ou la similitude de ces lésions avec les
autres sarcomes des tissus mous [6].

Dans notre série, on note 17 LPS purement myxoide et 4 LPS avec présence de
cellules rondes.

Immunohistochimie :

S100 positive dans 30% des cas.
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B. LPS bien différencié :

C’est le sous-type histologique le plus fréquent, représentant environ 40 a 50 %
des LPS des tissus mous [1,6,78,79].
La rareté relative des LPS bien différenciés dans notre série est expliquée par le
fait qu’un grand nombre de lésions lipomateuses d’allure bénigne sont opérées apres
une étude échographique et sans exploration par IRM.
Ce sous-type histologique correspond a un LPS de bas grade a composante
graisseuse prédominante (au-dela de 75 %), sans potentiel métastasant et pose le
diagnostic différentiel avec le lipome [1,6,78,79].
D’apres Evans [80], le LPS bien différencié et le lipome atypique représentent la
méme tumeur sur le plan histologique, biologique et au niveau du caryotype. En fait,
le terme « LPS bien différencié » est préféré lorsque la tumeur intéresse des sites ou
une large marge opératoire ne peut étre obtenue (médiastin et rétropéritoine), ailleurs
la tumeur peut étre appelée « lipome atypique » qu’elle soit sous-cutanée ou
intramusculaire.
1.Imagerie :
En IRM le LPS bien différencié est caractérisé par :
- Une masse bien limitée,
- A prédominance graisseuse : la composante graisseuse représente plus de
75 % de la tumeur

- -La composante non lipomateuse se présente sous forme de septa épais
(> 2 mm) et irréguliers ou parfois de zones nodulaires. Les zones non
graisseuses peuvent étre plus volumineuses mais ne dépassant pas

habituellement 2 cm.
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Cette composante non adipeuse est recherchée en IRM essentiellement sur
les séquences pondérées en T1. Apres injection de gadolinium sur les séquences T1
avec saturation du signal de la graisse, ces zones se rehaussent de facon variable
[1,6,78,79,81].

Cet aspect peut préter a confusion avec le lipome classique qui apparait
entierement graisseux et homogéene dans 48 a 71 % des cas et présente parfois des
septa qui sont cependant fines (< 2 mm) avec un rehaussement habituellement
moins intense qu’en cas de LPS bien différencié.

Dans nos 12 cas de LPS bien différenciés, I'IRM a montré au sein de la masse

lipomateuse des zones linéaires non graisseuses épaisses et parfois nodulaires

permettant d’évoquer le diagnostic de ce sous-type histologique.

Figure 24: Coupes scannographiques
a. frontale en T1 FATSAT C+
b. axiale en T2
Volumineuse masse de I’épaule droite postéro-supérieure sous cutanée bien limitée
de contours lobulés, contenant de fines cloisons. Décrite en hypersignal T1 T2, et en
hyposignal apres saturation de la graisse, avec individualisation d’un contingent
tissulaire rehaussé faiblement apres contraste.

—— Liposarcome bien différencié chez un patient de 46 ans.
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2.Histologie :

Aspects macroscopiques :

Les liposarcomes bien différenciés sont des tumeurs le plus souvent bien
limitées, parfois pseudo encapsulées, lobulées pouvant atteindre une taille de
plusieurs dizaines de centimetres. A la coupe, la couleur varie du jaune au blanc en
fonction de la proportion de cellules adipocytaires. Macroscopiquement, cette
tumeur se distingue d’un lipome par un nombre de cloisons fibreuses plus élevé,
des territoires d’aspect gélatineux et des remaniements hémorragiques. On observe
souvent desterritoires de remaniements nécrotiques dans les tumeurs volumineuses.

Aspects microscopiques : 82 ,83

Le liposarcome bien différencié est caractérisé par une prolifération
d’adipocytes matures de taille et de forme variable, de lipoblastes et de cellules
fusiformes atypiques en proportion variable. Les cellules adipocytaires et les cellules
stromales présentent, au moins localement, des atypies cytonucléaires. Les zones
fibreuses sont constituées de courtes fibres de collagene d’épaisseur variable qui
sont encadrées de cellules stromales.

Les liposarcomes bien différentiés peuvent étre subdivisés en trois sous types
qui coexistent souvent au sein d’une méme tumeur : liposarcome « Lipoma- like »,
liposarcome sclérosant et liposarcome inflammatoire.

Le liposarcome « Lipoma- like » étant le sous type le plus fréquent. [1,6,78].
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Immunohistochimie :

La détection de la surexpression de MDM2 et de CDK4 peut étre utilisée pour
distinguer les liposarcomes bien différenciés des tumeurs adipeuses bénignes.

L’immunomarquage de MDM2 et de CDK4 est respectivement positif dans 100%
et 91% dans les liposarcomes bien différenciés, mais il est également positif dans 4%

et 2% dans les lipomes.

C. LPS dédifférencié :

C’est un sous-type rare de LPS, de haut grade de malignité caractérisé par la
coexistence de foyers bien différenciés et d’autres dédifférenciés au sein de la méme
lésion néoplasique. Ce LPS représente une complication tardive dans I’évolution d’un
LPS bien différencié [1,6,84].

1.Imagerie :

Le diagnostic est évoqué devant des signes caractéristiques du LPS bien
différencié associé ou juxtaposé a une masse non lipomateuse, en forme d’ilot ou
nodulaire, d’au moins 1 cm. Cette derniere est généralement d’aspect non
spécifique contenant souvent des zones d’hémorragie et de nécrose alors que la
composante graisseuse est peu abondante (< 25 % du volume de cette masse)

1,4,6,75,84 .

Parfois, la différenciation entre liposarcome bien différencié et dédifférencié en
utilisant I'IRM est difficile.

Cliniguement, la dédifférenciation est soupconnée lorsqu'une tumeur augmente
de la taille. [85,86]

Dans notre série, 04 cas de LPS dédifférencié ont été identifiés.
Pour 2 cas, les données de I'IRM étaient conformes a la littérature permettant

d’évoquer le diagnostic.

Mme. JRONDI Oumkeltoum 77



Les liposarcomes des membres : caractéristiques présentes Thése N° 179/20
en IRM et leur corrélation avec I’histopathologie

Pour un cas, I'aspect était en faveur d’un liposarcome myxoide, se présentant
en forme de masse solido-kystique, bien limitée. Le diagnostic fut posé en anapath,

la tumeur présentait des zones de remaniements myxoides.

Le diagnostic du sous-type histologique du cas restant cas fut posé lors de I’anapath.

HIN

Figure 25: Coupes scannographiques

a. frontale en T1

(=

. axiale en T1

c. frontale en T2

d. frontale en T2 FAT SAT
Tumeur de siege intermusculaire, bien circonscrite, présentant une large composante
lobulée, de signal graisseux en T1 T2 et sur les séquences avec saturation du signal
graisseux avec des septa épais. Présence d’une zone centrale non lipomateuse, en
hyposignal T1 et en hypersignal T2 et rehaussée apres injection de gadolinium.

— Liposarcome dédifférencié de la cuisse droite chez une patiente de 52 ans.
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2.Histologie :

e Aspects macroscopiques :

Les liposarcomes dédifférenciés se présentent sous la forme de masses
multinodulaires, de couleur jaunatre a la coupe, associées a la présence de zones de
couleur grise correspondant aux territoires dédifférenciés. Celles- ci présentent
souvent des remaniements nécrotiques.

e Aspects microscopiques :

Les liposarcomes dédifférenciés sont caractérisés par la coexistence de
territoires de liposarcome bien différencié et de territoires de sarcome indifférencié.
La transition entre ces deux types d’aspect est généralement abrupte mais peut aussi
étre plus  progressive. Plus rarement, les territoires différenciés et indifférenciés
sont intriqués.

Ce type de sarcome, malgré son haut grade histologique, présente un risque
meétastatique relativement faible mais son agressivité locale supérieure a celle des
liposarcomes bien différenciés lui confere un pronostic péjoratif.

e Immunohistochimie :

Vimentine +, CD 34 + (25%) [87], actine + (44%)

L’immunomarquage de MDM2 et de CDK4, est couramment utilisé au
diagnostic du liposarcome dédifférencié. Il est respectivement positif dans 95% et
90% dans les liposarcomes dédifférenciés. [88]

L’étude immunohistochimique peut étre complétée par la recherche d’une
amplification de la région 12q15, en utilisant la méthode FISH.

C’est cette similitude immunohistochimique et moléculaire entre les
liposarcomes bien différenciés et les liposarcomes dédifférenciés, qui a fait que la

nouvelle classification de ’OMS les regroupe en une seule entité.
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CONCLUSION
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Les liposarcomes des membres sont des tumeurs rares qui représentent de
nombreuses difficultés diagnostiques et thérapeutiques.

lIs touchent I'adulte moyen et siegent électivement au niveau des
membres inférieurs notamment la cuisse.

Les aspects IRM des LPS des parties molles sont tres variables en rapport avec
leur large spectre anatomopathologique.

L’'IRM, avec notamment des séquences pondérées en T1 sans et apres
saturation du signal graisseux et des séquences avec injection de gadolinium, reste
I’examen de choix pour distinguer les LPS des autres types de tumeurs des parties
molles grace a la détection d’'une composante graisseuse souvent présente au sein
de ces tumeurs.

Ces données peuvent étre suffisamment caractéristiques, pour suggérer un
diagnostic spécifique de certains sous-types de LPS (bien différencié, myxoide,
dédifférencié).

Egalement, I'IRM contribue au diagnostic définitif de ces tumeurs qui ne peut
étre qu’histologique, en orientant la biopsie qui doit intéresser aussi bien la
composante graisseuse que la non adipeuse.

Cette analyse histologique peut étre complétée par les nouvelles techniques
d’immunohistochimie qui permettent d’affirmer le diagnostic de LPS notamment pour

le sous-type bien différencié par la recherche des MDM2 et CDK4.
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RESUME

Le liposarcome (LPS) des extrémités constitue le deuxieme sarcome des tissus
mous en fréquence apres |'histiocytofibrome malin et représente 16 a 18% de
I’ensemble des tumeurs malignes des tissus mous.

Le diagnostic de ces tumeurs peut étre posé par imagerie médicale. En effet,
I’IRM constitue I’examen de choix dans I’exploration des LPS des extrémités. En plus
de son intérét diagnostique et dans le bilan d’extension locorégional, elle permet
d’approcher le sous-type histologique. Mais il est actuellement admis que le
diagnostic de certitude repose plutdot sur les données anatomopathologiques et
essentiellement moléculaires.

Le but de ce travail est de décrire les aspects IRM des liposarcomes (LPS) des
extrémités en les corrélant aux données des différents sous-types histologiques.

C’est une étude rétrospective menée dans le service de traumatologie
orthopédie 2 du centre hospitalier universitaire Hassan Il de Fes.

Pour réaliser ce travail, nous avons exploité les cas de liposarcomes des
membres, explorés par IRM, opérés et confirmés histologiquement au service entre
2015 et 2020 pour un total de 37 patients.

L'age de nos patients varie entre 26 ans et 78 ans, avec un age moyen de 52
ans, dont 64% sont des hommes, et 36% sont des femmes.

Les liposarcomes sont plus fréquents au niveau du membre inférieur qu’au
niveau du membre supérieur et plus particulierement la cuisse.

Le type histologique le plus fréquent est le liposarcome myxoide avec 22 cas,
puis le liposarcome bien différencié avec 12 cas, puis le liposarcome dédifférencié

avec 04 cas.
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Sur le plan thérapeutique, tous les patients de notre série ont bénéficié,
au sein du service de traumatologie- orthopédique IlI, d’un traitement chirurgical
conservateur ou mutilant selon le type, le grade, le degré de différenciation, la
localisation tumorale et I'état général des patients.

L'étude anatomopathologique de la piece d'exérese a été faite chez tous nos
patients avec étude immunohistochimique et cytogénétique quand elles étaient

nécessaires.

Mme. JRONDI Oumkeltoum 85



Les liposarcomes des membres : caractéristiques présentes Thése N° 179/20
en IRM et leur corrélation avec I’histopathologie

ABSTRACT

Liposarcoma (LPS) of the extremities is the second most common soft tissue
sarcoma after malignant histiocytofibroma and accounts for 16-18% of all malignant
soft tissue tumors.

The diagnosis of these tumors can be made by medical imaging. Indeed, MRI is
the examination of choice in the exploration of LPS of the extremities. In addition to
its diagnostic value and in the assessment of locoregional extension, it makes it
possible to approach the histological subtype. But it is currently accepted that the
diagnosis with certainty is based rather on anatomopathological and essentially
molecular data.

The aim of this work is to describe the MRI aspects of liposarcomas (LPS) of the
extremities by correlating them with the data of the different histological subtypes.

This is a retrospective study conducted in traumatology and orthopedic’s
service of CHU Hassan Il Fez.

To carry out this work, we exploited the cases of liposarcomas of the limbs,
explored by MRI, operated and histologically confirmed in the service between 2015
and 2020 for a total of 37 patients.

The ages of our patients vary between 26 and 78 years, with an average age of
52, of which 64% are men, and 36% are women.

Liposarcomas are more common in the lower limb than in the upper limb and
more particularly the thigh.

The most frequent histological type is myxoid liposarcoma with 22 cases, then
well-differentiated liposarcoma with 12 cases, then dedifferentiated liposarcoma with

04 cases.

Mme. JRONDI Oumkeltoum 86



Les liposarcomes des membres : caractéristiques présentes Thése N° 179/20
en IRM et leur corrélation avec I’histopathologie

From a therapeutic standpoint, all the patients in our series have benefited,
within the traumatology-orthopedic Il department, from conservative or mutilating
surgical treatment depending on the type, grade, degree of differentiation, tumor
location and general condition of patients.

The anatomopathological study of the excision piece was carried out in all our

patients with immunohistochemical and cytogenetic study when they were necessary.
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