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’ Serment JJM

Au moment d étre admis a devenir membre de la profession médicale, je m’engage
solennellement a consacrer ma vie au service de [ humanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.
Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes malades
sera mon premier but.

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir " honneur et les nobles
traditions de la profession médicale.

Les médecins seront mes fréres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune considération
politique et sociale, ne s'interposera entre mon devoir et mon patient.

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.
Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales d"une fagon
contraire aux lois de [ humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Genéve, 1948
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Liste des abréviations

ADP : Adénopathies.
AFP : Alpha Foeto-Protein.
AG : Anesthésie Générale

AJCC : American Joint Committee of Cancer.

AML : Angiomyolipome

ASP : Abdomen Sans Préparation.

BHCG : Béta de ’'Hormone Gonadotrophine Chorionique.
CHT : Chimiothérapie.

EEVIC  : Echographie Endovasculaire IntraCavale.

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

HFM : Histiocytome Fibreux Malin.

HPC : Hémangiopéricytome.

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.

PEEP : Positive End-Expiratory Pressure
PPP : Péritoine Pariétal Postérieur.
RIOP . Irradiation peropératoire.

RTH : Radiothérapie.

RT-PCR : Reverse Transcriptase-Polymerase chain Reaction.

STM : Sarcomes des Tissus Mous.
SRP : Sarcomes Rétropéritonéaux.
TD : Tumeur Desmoide.

TDM : Tomodensitométrie.

TDPCR : Tumeurs Desmoplastiques a Petites Cellules Rondes.

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

VvCl : Veine Cave Inférieure.

VIP : Vasoactif Intestinal Peptide.

VS : Vitesse de Sédimentation.
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Les tumeurs rétropéritonéales primitives a propos de 08 cas au service de chirurgie Viscérale du CHU
Mohamed VI de Marrakech

Les tumeurs rétropéritonéales (TRP), par définition, regroupent toutes les tumeurs
primitives qui naissent dans I’espace rétro et sous-rétropéritonéal indépendamment du rein, de
la voie excrétrice, de la surrénale, des gros vaisseaux et des viscéres accolées. Sont exclues de

cette définition les métastases des cancers et les adénopathies des lymphomes [1]

Les TRP de I'adulte sont rares,de diagnostic tardif et de nature histologique variée, plus
souvent maligne que bénigne. Ainsi, la découverte d’'une tumeur rétropéritonéale représente un
événement grave pour le praticien comme pour la famille et souléve d’emblée du diagnostic

étiologique, ce qui impose une prise en charge urgente.

Compte tenu de I'espace dans lequel elles se développent, elles sont fréquemment
découvertes alors qu’elles atteignent une trés grande taille. Les signes cliniques sont la

conséquence de la compression et de I’envahissement des organes de voisinage.

L’imagerie et la biologie gardent une place importante dans la démarche diagnostique.La

tomodensitométrie est le moyen d’investigation le plus fréquemment utilisé pour la détection, la
caractérisation, le bilan préopératoire et le suivi des tumeurs rétropéritonéales [4] .Sans oublier

le role de la chirurgie qui contribue a la fois au diagnostic et au traitement. Néanmoins, seul
I’'anatomopathologie apporte le diagnostic étiologique de certitude qui repose sur I'analyse
histologique de la piéce opératoire. Elles sont représentées pour plus de la moitié d’entre elles

par des sarcomes [2] et pour environ 10 % des cas par des tératomes [3]

L’exérese chirurgicale est le seul traitement efficace, potentialisée par d’autres
traitements complémentaires (radiothérapie, chimiothérapie).La résection compléete de la tumeur
avec absence de marges positives (selon les critéres de I'UICC) est un des principaux facteurs
pronostiques avec le grade (FNCLCC), le caractere non métastatique initial et le type

histologique.[37]
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En situation néoadjuvante, la chimiothérapie peut faciliter le geste chirurgical curatif et
permettre de limiter au maximum les séquelles fonctionnelles d’une chirurgie potentiellement

mutilante. [8]

La survie a long terme est étroitement liée au degré d’invasion des tissus avoisinants,
aux possibilités d’une exérese compléte et au grade histologique de celle-ci, néanmoins, le taux
de récidive locale est de I'ordre de 50 % imposant une surveillance clinique , biologique et

radiologique sur plusieurs années [5]

Pour toutes ces raisons, la détermination des profils épidémiologique, clinique et
anatomopathologique ainsi qu’une double exploration des approches diagnostique et
thérapeutique adoptées face a ces tumeurs, en insistant sur les différents éléments pronostiques
de ces affections serait la premiére étape qui permettra d’améliorer la qualité de prise en charge
thérapeutique de ces patients.Ainsi, on a réalisé cette étude rétrospective et déscriptive
complétée par une revue de la littérature incluant tous les cas de patients porteurs de tumeurs
rétropéritonéales colligés entre Janvier 2016 et Décembre 2019 au service de de chirurgie

Viscérale du CHU Mohamed VI de Marrakech
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|. Type d’étude :

Il s’agit d’'une étude rétrospective et descriptive de type transversale portant sur 08
patients présentant une tumeur rétropéritonéale et ayant bénéficié d’une résection chirurgicale

au sein du service de chirurgie viscérale du CHU Mohamed VI de Marrakech..

L’étude concerne les patients pris en charge durant une période de 4 ans allant du mois de

Janvier 2016 au mois de Décembre 20109.

1. But de I’étude :

e 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 et les aspects anatomopathologiques.

< Evaluer I'évolution et le pronostic, ainsi que les différents volets de la prise en charge
thérapeutique.

< 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.

<% Apprécier l'intérét de la chimio-radiothérapie en neoadjuvant et adjuvant dans la prise

en charge des tumeurs rétropéritonéales.
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2. Criteres d’inclusion :

Tous les patients présentant une tumeur rétropéritonéale primitive dont I’dge est supérieur

ou égal a 16 ans opérés au sein du service de chirurgie viscéral .

3. Criteres d’exclusion :

»  Tumeurs rétropéritonéales développées a partir du rein , des voies urinaires , de la

surrénale , des visceéres et des vaisseaux
* Lymphomes
= Métastases
= Age inférieur a 16 ans

= Dossier incomplet ou inexploitable

Il. Considérations éthiques :

le recueil des données a été effectué avec respect de I'anonymat des patients et de la

stricte confidentialité de leurs informations.

lll. Méthodologie :

1. Receuil des données :

Le receuil des données relatives aux patients a été réalisé a partir des :
4+ dossiers médicaux du service de chirurgie viscérale ;

4+ registres d’hospitalisation ;




Les tumeurs rétropéritonéales primitives a propos de 08 cas au service de chirurgie Viscérale du CHU
Mohamed VI de Marrakech

4+ comptes rendus opératoires ;

+ registres des comptes rendus anatomo-pathologiques.

A I’Aide d’une fiche d’éxploitAtion qui comporte 12 rubriques (voir ANNEXES).

La fiche précisait les données sociodémographiques, cliniques, paracliniques et

thérapeutiques des cas diagnostiqués ainsi que leur évolution post-thérapeutique.

2. Statistiques :

Les données receuillies ont été analysées par PSSP et Excelstat.Notre étude était de type
déscriptive et rétrospéctive, les résultats des variables quantitatives ont été convértis en

moyennes, et ceux des variables qualitatives en effectifs et en pourcentage.
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RESULTATS
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I. Caractéristiques globales

1. Age :

L’age de nos patients variait entre 16 et 78 ans, avec un age moyen de 57 ans. La tranche
d’age des patients agés entre 58 et 78 ans représentait 62,5%. (Figure 1)

16a36ans

m37a57ans

m58a 78ans

12,5%

16 a 36 ans 37a57ans 58 a 78 ans

Titre de I'axe

Figure 1 : Répartition des patients investigués selon la tranche d’age de 20 ans

2. Sexe :

Les patients se répartissaient en 5 femmes (62.5%) et 3 hommes (37.5%), avec un sex-ratio

Homme /Femme de 0,6 . (Fig.2)

= Masculin

= Féminin

Figure 2 : Distribution des cas selon le sexe
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Données cliniques :

1. Délai de consultation :

Le délai moyen de consultation était de 06 mois avec des extrémes allant de 1 mois a 12
mois.

Tableau I : Répartition des cas selon le délai de consultation
Durée (mois) Nombre de cas Pourcentage (%)
0-3 mois 3 37,5%
3-6 mois 1 12,5%
6-12 mois 4 50%
>12 mois 0 0%

50,00% —(‘;/ ———
45,00% =
40,00% V
35,00% L/
30,00% \’
25,00% -
20,00%
15,00% -
10,00%
5,00%
0,00% <

= 0-3 mois
m 3-6 mois
6-12 mois

>12 mois

Figure 3 : Répartition des cas selon le délai de consultation
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2. La symptomatologie clinique :

Le tableau clinique était dominé par les douleurs abdominales qui étaient d’intensité et de

topographie variables retrouvées chez tous les patients (100%).

Les signes de compression digestive étaient représentés par la constipation dans 02 cas
(soit 25%) dont 01 cas avec tableau de syndrome occlusif associée a 02 cas (soit 25%) avec des

nausées et vomissements.

Les signes urinaires se sont révélés par des douleurs lombaires dans 02 cas (soit 25%) et

I’hématurie dans 01 cas (soit 12,5%).

Pour les signes généraux : L’altération de I’état général a été retrouvée dans 05 cas (soit

62,5%), et la fievre dans 01 cas (soit 12,5%).

3. Les signes physiques :

A I’examen physique, la masse était palpable chez tous nos malades, soit 100 %.

La masse a été retrouvée au niveau de I’hypochondre gauche dans 02 cas, I’hypochondre
droit dans 03 cas, la fosse lombaire gauche dans 01 cas, le flanc gauche dans 01 cas et pour le

dernier cas au niveau hypogastrique et au toucher rectal.

Des cedémes du membre inférieur étaient notés dans un seul cas.

Au total : la douleur abdominale et la masse abdominale ont constitué le motif de
consultation le plus fréquent dans notre série suivie de I'altération de I'état général, des signes

digestifs et urinaires.

-11 -
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Aucun cas n’a été découvert fortuitement. (Tableau II)

Tableau Il : Répartition des patients en fonction de signes cliniques révélateurs

Signes cliniques Nombre Fréquence (%)
Masse abdominale 8 100%
Douleur abdominale 6 75%
AEG 5 62,5%
Signes digestifs 4 50%
Signes urinaires 2 25%
Fievre 1 12,5%
(Edemes 1 12,5%
Découverte fortuite 0 0%

100%
80% B Masse abdominale
60%

40%

20%
0%

® Douleur abdominale
AEG
Signes digestifs
Signes urinaires
Fievre
Edemes

B Découverte fortuite

Figure 4 : répartition des signes cliniques selon leur fréquence

dans notre série

-12 -
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lll. Données paracliniques :

1. La biologie :

1.1. Bilan standard :

Un bilan biologique standard (fonction rénale, formule sanguine compléte, bilan de crase,

ionogramme sanguin) a été réalisé chez 08 patients soit 100%.

Il s’est révélé normal dans 03 cas (37.5%). (Fig.5)

Une élévation de VS et CRP a été retrouvée dans 03 cas (37.5%) . (Fig.6)

Une anémie hypochrome microcytaire a été notée dans 05 cas (62.5%). (Fig.7)

Normal Anormal

38%

63%

Figure 5 : Resultat du bilan biologique standard

-13-
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D Elevée mNormale

Normale

Figure 6 : Fréquence du syndrome inflammatoire dans notre série

70,00%
60,00%
50,00%
40,00%
30,00%
20,00%
10,00%

0,00%

Présente

Absente

M Présente m Absente

Figure 7 : Fréquence de I’anémie dans notre série

1.2. Bilan hormonal :

Un bilan thyroidien a été réalisé chez un seul patient (soit 12,5%), ce dernier s’ai révélé
normal.

-14 -
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Le dosage des catécholamines plasmatiques et urinaires n’a été réalisé dans aucun cas

1.3. Marqueurs tumoraux :

Le dosage des marqueurs Ca 125, Ca 19-9 et alphafoetoproteine a été réalisé dans un 03

cas (soit 37.5%) et les résultats se sont révélés normaux.
2. Radiologie :

2.1. Echographie abdominale :

Elle a été réalisée chez 04 patients (soit 50%), elle a mis en évidence un processus tumoral

d’origine rétropéritonéale dans 02 cas et a permis de guider la biopsie dans 02 cas.

2.2. La TDM abdomino-pelvienne :

Elle a été réalisée chez 08 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. ( voir tableau récapitulatif )

- 15 -
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Figure 8 : coupe scannographigue axiale d’un volumineux Liposarcome rétropéritonéal au

service de chirurgie Viscérale du CHU Mohamed VI de Marrakech.

23.UIV:

Aucun patient n’a bénéficié d’une exploration par UIV.

2.4. IRM abdominale :

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

3. La ponction biopsie :

Elle permet de poser le diagnostic histologique préopératoire.
Seulement 02 patients ont bénéficié d’'une ponction biopsie préopératoire (soit 25%).

Dans les 02 cas I’étude histologique était évocatrice d’un liposarcome myxoide bien et

moyennement différencié.
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IV. Traitement :

1. La chirurgie :

Le traitement était essentiellement chirurgical, dans notre série 02 patients (soit 25%) ont
bénéficié d’une thérapie néo-adjuvante.

1.1. Le but thérapeutique :

Réaliser une exérése complete (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 transpéritonéale qui a été choisie dans 08 cas

(100 %) : médiane dans 07 cas (soit 87.5%) et latérale dans 01 cas (soit12.5%). (Fig.9)

La voie extrapéritonéale par lombotomie n’a été réalisée dans aucun cas.

90,00%

80,00%

70,00%

60,00%

50,00%

40,00%

30,00% 87,50%
20,00%

10,00%

0,00% - 12,50%
Médiane
Latérale

Meédiane Latérale

Figure 9 : types d’incisions choisies lors de la chirurgie par voie transpéritonéale

1.3. L’exploration chirurgicale :

A pour but de faire le point quant au volume de la masse, sa couleur, sa consistance ainsi

gue sa situation anatomique exacte et ses rapports avec les organes de voisinage.

il a été constaté une adhérence au rectum dans 01 cas et au rein dans 02 cas.

-17 -
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En aucun cas, il n’ a été noté de sarcose péritonéale, ni de lésions a plusieurs localisations.

1.4. La résection chirurgicale :

L’exérese de la masse tumorale a été tentée chez tout les patients et a été jugée compléte

dans 06 cas (soit 75 %) et incompléte dans 02 cas (soit 25%).

0 Complete

M Incompléete

Figure 10 : Répartition des malades selon le caractére complet ou incomplet de ’exérése

Dans 04 cas sur les 06 cas de résection totale (soit 66,6%), la tumeur a été enlevée seule en

monobloc, sans résection viscérale associée.

Dans 02 cas (soit 33,33%), I’exérese tumorale compléte a nécessité une néphrectomie.

(fig.11)

33%

Sansrésection viscérale
associée

67%

Avecrésection viscérale
associée

Figure 11 : Fréquence des résections viscérales associées chez nos patients
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Figure 12 a,b,c.d : Différents temps opératoires d’une résection compléte en monobloc d’un

géant liposarcome rétropéritonéal de 12kg au service de chirurgie Viscérale du CHU Mohamed VI

de Marrakech réalisée par le professeur A .LOUZI .
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2. La radiothérapie :

La radiothérapie adjuvante a été pratiquée dans 01 cas (soit 12,5%) : 25 séances a 35 Gy

Auncun patient n’a bénéficié d’une radiothérapie néo-adjuvante ou per-opératoire.

3. La chimiothérapie :

Dans 02 cas (soit 25%) I’examen anatomopathologique était en faveur d’une tumeur
maligne avec une exérése incompléte et une marge positive a I’examen microscopique (R1) et

(R2).

Les patients ont été orientés vers le service d’oncologie pour un traitement adjuvant par
chimiothérapie.

PROTOCOLE : —-Doxorubicine+Ifosfamide dans 01 cas (soit 12,5%) de liposarcome grade 2

-Doxorubicine+Vincristine+Cyclophosphamide dans 01 cas (soit 12,5%) de

chondrosarcome mésenchymateux.
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V. DONNEES ANATOMOPATHOLOGIQUES

Le diagnostic histologique de certitude n’a été possible qu’aprés une lecture
anatomopathologique de la piece d’exérése chirurgicale. Cette étude a permis de confirmer

I'origine rétropéritonéale primitive des tumeurs.

La variété mésodermique était la plus fréquente (87.5 %) avec présence de 07 tumeurs
malignes comportant 05 liposarcomes myxoides gradel (02 cas) grade2 (02cas) grade3 (01cas)

selon la FNCLCC , un Léiomyosarcome moyennement différencié et un chondrosarcome .

La variété ectodermique n’a été retrouvée que dans un seul cas (12.5%) : un Schwannome
benin.

Aucun cas de tumeur vestigiale n’a été noté. (Fig.13)

®m Lavariété mésodermique m La variété ectodermique m Tumeur vestigiale

87,50%

12,50%

L =
La variété

mésodermique La variété
ectodermique Tumeur
vestigiale

Figure 13 : Répartition selon le type histologique dans notre série
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Figure 14 a ,b, c : Aspect anatomopathologique typique d’un Liposarcome au ME au

service d’Anatomie Pathologique du CHU Mohamed VI de Marrakech

Légende :

(a) Présence de cellules atypiques et de lipoblastes HEx20

(b) Prolifération mésenchymateuse de différenciation adipocytaire avec

présence de noyaux atypiques et de lipoblastes HEx20

(c) Fleche : cellule au cytoplasme vacuolaire et au noyau encoché HEx40
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VI. L’évolution

La mortalité opératoire était nulle.

1. Résultats postopératoires :

Les suites opératoires Immédiates étaient simples chez tous les malades.

2. Along Terme :

L’évolution a long terme était difficile a apprécier par manque d’un suivi régulier de tous

nos malades, 03 cas (soir 37,5%) ont été perdus de vue.

Pour 01 cas (soit 12,5%), le contréle scannographique a montré une récidive laquelle a fait
I'objet d’une deuxieme intervention avec une impossibilité de faire une résection tumorale

complete, décision d’abstention thérapeutique.

Dans 02 cas (soit 25%), I’évolution a été jugée favorable avec un recul de 2 ans pour 01 cas

et 4 ans pourle deuxieme cas.

Dans 02 cas (soit 25%), les suites ont été marqués par le déces dans les 2 ans suivant la

chirurgie. (Fig.15)
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37,50%
40,00% |
|
‘.\ 25%
20,00% |
: ) 12,50% 20%
000% < / N
Perdus de vue ﬁx‘“\\"“““‘*‘-r»~-~-.\,_._‘ v‘;
Evolution favorable o T— 4‘
Récidive T J
W Perdus de vue

Déces 2 ans apres la chirurgie

B Evolution favorable W Déces 2 ans apres la chirurgie

Récidive

Figure 15 : Evolution de nos malades a long terme
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VIl.Resumé de nos résultats :

Tableau Il : Tableau récapitulatif des observations cliniques

Nd’observation Obs n°l Obs n2 Obs n3 Obs n‘4
Sexe-age M-62ans F-63ans F-53ans F-67ans
Delai de consultation 7mois 3 mois 4 mois 8 mois
Atcds Appendicectomie Sans atcds Sans atcds pathologiques -DT1sous insuline
pathologiques particuliers —goitre operé
particuliers
Clinique —-douleur et masse abdominale -douleur et masse -douleur et masse Masse abdominale (hypogastre)
-ballonnement abdominal abdominale (flanc abdominale
-lombalgies gauche) (HCD)
-AEG -constipation
- AEG
Biologie Normale GB :5300 Normale Anémie hypochrome microcytaire Hb :9.2
GR :4.83.10% TSH :0.09 T3 :5.3
Hb :10.4 T4 :9.8
K+ :4.1
Cal25:12.3
Cal9-9:16
aFP :0.92
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Imagerie
*Echographie :

*TDM :

* Autres examens :

Enorme masse
abdomino-
pelvienne dense et
hétérogéne

Volumineuse masse
abdomino-
pelvienne
rétropéritonéale
42x34x27cm en
faveur d’un
liposarcome

Rx thorax : N

Masse
abdomino-
pelvienne
rétropéritoné
ale 15x8x7cm
refoulant la
vessie en
avant.

-ECG :N
-Rx
thorax : N

Masse
abdominale
tissulaire
kystique
d’allure
tumorale

Masse inter
hépatorénale
droite
hétérogene
14x8cm
refoulant le
foie en avant

-ECG :N
-Rx thorax :N

Processus lytique a extension
pré et retro sacré en sous
péritonéal évoquant un
chondrome ou un schwannome.

ECG :N
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Intervention
*Date 27/03/17 17/05/18 30/11/16 28/02/17
*Voie d’abord : Transpéritonéale Transpéritoné Transpéritonéal Transpritonéale
(Médiane+ ale (Médiane) e (sous costale (Médiane)
sous costale G) D)
*Type d’Exérése
Totale (masse + Partielle Totale seule en Totale seule
nephrectomie G) monobloc
Traitement Non recu 4 cures de Non recu Non recu
adjuvant CTH et 25
(RTH / CTH) séances de
RTH
Histologie Liposarcome Liposarcome Liposarcome Schwannome
Suites opératoires Simples Simples Simples Simples
immédiates
Evolution a long Décés aprés 02 ans Pas de Pas de récidive Perdue de vue
terme (2019) récidive
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Nd’observation Obs n°’5 Obs n6 Obs n7 Obs n'8
Sexe-age M-75ans F-16ans F-52ans M-7Tans
Délai 3 mois 3mois 7mois 12 mois
diagnostique
Atcds Sans atcds Sans atcds pathologiques HTA mal Operé pour hérnie
pathologiques particuliers controlée inguinale droite a 2
particuliers reprises
Clinique -douleur et —-douleur et masse - masse -douleur et masse
masse abdominale abdominale abdominale
abdominale -constipation (flanc gauche) -ballonement
(hypogastre) -Fiévre -vomissemets abdominal
- AEG —-douleur lombaire - AEG -vomissements
-oedeme M| -lombalgies
-AEG —hématurie
-TR :masse comprimant le
rectum
Biologie -Syndrome Anémie hypochrome -Anémie Normale
inflammatoire microcytaire Hb :7.3 hypochrome Cal25:11.3
VS :63 Glycemie :0.88 microcytaire Cal19-9:22
-k+ :4.5 Cal25:12.7 Hb :9.9 VGM :81 aFP :0.36
-Hb :11.8 Cal9-9:18.2 -Syndrome
-CCMH :30.9 aFP :0.52 inflammatoire
CRP :73
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Imagerie
*Echographie;

*TDM : Processus Masse pelvienne rétro Masse rétrop- Volumineuse masse
tumoral pélvien rectale étendu du sacrum péritonéale rétropéritonéale a
comblant infiltrant les parties molles 30x20cm double composante
I’éspace inter de voisinage avec refoulant le rein graisseuse et charnue
recto-vesical hydronéphrose gauche gauche en avant nécrotique
15x13cm Infiltrant le rein droit
refoulant la
vessie en avant
*Autres Rx thorax :
examens : Epanchement ECG :N Rx thorax : N Rx thorax : N
pleural droit ECG :N ECG :N
Intervention
*Date 19/11/16 02/01/18 02/05/17 27/07/18

*Voie d’abord :

*Type d’Exérése

Transpéritonéale
(Médiane)

Totale seule en
monobloc

Transpéritonéale (Médiane)

Partielle

Transpéritonéale
(Médiane)

Totale seule en
monobloc

Transpéritonéale
( Médiane + SCD)

Totale
(masse+néphrectomie
droite)
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Traitement Non recu 20 cures de CTH Non recu Non recu
adjuvant
(RTH / CTH)

Histologie Léiomyosarcome Chondrosarcome Liposarcome Liposarcome

Suites Simples Simples Simples Simples
opératoires
immeédiates

Evolution a long Déces en 2017 Pérdu de vue Perdu de vue Récidive en 2019
terme
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HISTORIQUE

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

nombreux travaux.

.0

¢

Les premiéres 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 [8].

Solgerman Lobstein était le premier auteur a avoir utilisé le terme de « tumeur
rétropéritonéale » en 1829 [10]. De nombreuses études ont été publiées par la suite, au
cours desquelles ont été individualisées les différentes variétés histologiques
(Dikkinson, Bassini, Splulem).

En 1857, Virchow a rapporté le premier cas de liposarcome sous le nom de myxoma
lipomatode [11].

Proust et Treves [12] colligent 89 cas de lipomes rétropéritonéaux en 1908.

Nous citons tout particulierement, le rapport au congrés francais de chirurgie (1919) de

Lecene et Thevenot sur « les tumeurs solides paranéphrétiques » [13].

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.[32]

Les séries de Pack et Tabah a propos de 120 cas en 1954 constituent une base anatomo
clinique a ces classifications.[32]

Stephan [14] est le premier, en 1977, a souligner I'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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RAPPEL ANATOMIQUE

1. Les espaces cellulo—graisseux du tronc :

Ces espaces regroupent principalement deux régions : (figure 16)

% La région rétropéritonéale.

< La région sous péritonéale.

péritonéal pelvien

espace
cellulo-
graisseux

médiasﬂml

espace rétro
péritonéal :

3 compartiments
-para rénal
antérieur
-péri rénal
-para rénal
postérieur

- 6@5 : .
espace : = §
‘ ! 5
espace sous . ' ;13
péritonéal ., [
antérieur ou pré |
ou pro péritonéal 2=
4@
espace rétro | ()
pubien ou pré N s
vésical (de v/
Retzius) 7% / .
J[(®
espace sous

Figure 16 : espaces cellulo-graisseux du tronc [15]
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1.1 Région rétropéritonéale :

Selon les chirurgiens, I’espace rétropéritonéal est un espace limité :
= en haut par le diaphragme,
= en bas par le coccyx,
= en avant par le péritoine pariétal postérieur (PPP),
= en arriére par le plan ostéo-musculaire.
Cet espace est subdivisée en : (fig. 17a et 17b)
= Région rétropéritonéale médiane.
= Région rétropéritonéale latérale.
= Région rétropéritonéale postérieure.

a) Région rétropéritonéale médiane : (figure 17b)

Elle est située devant le rachis lombaire et constitue une importante voie de passage pour:
= L’aorte abdominale ;
= La veine cave inférieure dans sa portion sous diaphragmatique ;

= [’axe lymphatique : Situé essentiellement autour de I'aorte abdominale et de la veine cave
inférieure. Il collecte non seulement les lymphatiques des viscéres abdominaux, mais aussi

une partie des lymphatiques de la paroi abdominale et des viscéres pelviens. Il comprend :

» Les ganglions para aortiques ;
> Les troncs lymphatiques lombaires ;

> Le canal thoracique
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= Le systéme nerveux végétatif : Avec les gros vaisseaux rétropéritonéaux descendent de trés

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.

b) Région rétropéritonéale latérale :

Cette région est formée par 3 compartiments : (figures 17c, 78

1. Espace para rénal antérieur : S’étendant entre le PPP et le fascia périrénal antérieur. Il
comprend le pancréas et les segments rétropéritonéaux du tube digestif (duodénum,

colons ascendant et descendant).

2. Espace péri-rénal : contenant de chaque cOté les reins, les glandes surrénales, la partie
proximale des voies excrétrices urinaires, une partie des vaisseaux rénaux ainsi qu’une

guantité variable de graisse.

3. 3.Espace pararénal postérieur: Limité en avant par le fascia de Zuckerkandl et en
arriére par le fascia transversalis. Cet espace ne contient que de la graisse. Il se poursuit

latéralement et en avant par la graisse sous péritonéale.
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Figure 17 (a,b,c) : Shématisation des différentes régions et compartiments du rétropéritoine sur une

coupe scannographique axiale. [9

Figure 18 : Compartiments de la région rétropéritonéale latérale
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¢) Region rétropéritonéale postérieure : (Figure 17b)

représentée essentiellement par le muscle psoas et les vertebres.

d) Contenu du rétropéritoine : (figure 19 et 20)

les organes rétro péritonéaux sont : les reins, les uretéres, les glandes surrénales, le pancréas
(accolé au péritoine) certaines parties du tube digestif : la portion fixe du duodénum, le colon pour les
portions ascendante et descendante (accolés par les fascias de Toldt droit et gauche) et enfin les gros

vaisseaux : aorte et veine cave inférieure et les chaines lymphatiques autour de ces vaisseaux.
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Figure 19 et 20 : Contenu du rétropéritoine [16]
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1.2 Région sous péritonéale : (fig.1
Elle est cloisonnée par une série de formations fibreuses et vasculaires qui réalisent :

% En dehors : L’espace pelvi-viscéral

<% Au milieu : trois loges qui sont d’arriére en avant
> La loge rectale
> La loge génitale

> La loge vésicale

1.2.1. 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 :
> Deux latérales, surplombées par le rebord supérieur du pelvis et les vaisseaux iliaques.
> Une postérieure, rétro rectale comprenant l'artére sacrée moyenne avec le plexus
hypogastrique.

> Une antérieure prévésicale.

1.2.2. La loge rectale

Elle est occupée par le segment pelvien du rectum et ses éléments vasculo-nerveux.

1.2.3. La loge vésicale

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

1.2.4. La loge génitale
Occupée par :

>  La prostate, les déférents et les vésicules séminales chez I’homme.

>  L’utérus, ses annexes et une majeure partie du vagin chez la femme.

L’espace rétropéritonéal 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.
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. Définition :

Les masses rétropéritonéales regroupent des tumeurs variées, composées des tumeurs
d’organe (reins, voies excrétrices et surrénales), des tumeurs rétropéritonéales primitives (malignes
dans 80 % des cas et pour l'essentiel représentées par les liposarcomes) et des tumeurs
rétropéritonéales secondaires (adénopathies, métastases de carcinome, carcinose péritonéale..) (Fig.
20,Tableau IV).

Elles restent longtemps asymptomatiques et sont souvent volumineuses au diagnostic du fait
de la compliance de I'espace dans lequel elles se développent. Sinon, elles se manifestent par des
douleurs liées a I'envahissement ou la compression des organes adjacents. Il faut donc préalablement

déterminer la présence ou non d’un organe d’origine. [6]
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TRP secondaires

| | | |
Adénopaties Métastases Fibrose Pathologie du
rétropéritonéales| | rétropéritonéales rétropéritonéale psoas
$ \ S
Adénopathies o ,
= . Rein, mélanome -{ Hématome
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ﬁ
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Figure 21 : Principales étiologies des tumeurs rétropéritonéales secondaires [6]
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Tableau IV : Liste non exhaustive des étiologies possibles de TRP d’origine extra-

rénale [7] :
Maladies Etiologie
Maladies bénignes non Abceés du psoas, adénopathies infectieuses (tuberculeuses ou opportunistes liées au VIH),
tumorales hématome rétropéritonéal, fibrose rétropéritonéale, maladie de Castleman
Maladies tumorales Kystes épidermoides, milleriens ou bronchogéniques, lipomes, myélolipomes surrénaliens et extra-
bénignes extra-rénales surrénaliens, angiomyolipomes rénaux et extra-rénaux, lymphangioléiomyomes, lymphangiomes

kystiques, pseudo-myxomes, schwannomes, ganglioneuromes, adénomes surrénaliens,
phéochromocytomes bénins

Maladies tumorales Tumeurs stromales gastro-intestinales (GIST), sarcomes rétropéritonéaux, tumeurs neuro-endocrines,

malignes primitives extra- paragangliomes, corticosurrénalomes, phéochromocytomes malins, lymphomes rénaux, leucémies

rénales rénales plasmocytomes, tumeurs germinales, cystadénomes mucineux, néphroblastomes,
neuroblastomes, carcinomes urothéliaux

Maladies tumorales Métastases de carcinome rénal, pulmonaire mammaire, gastrique, métastases de mélanome,

rétropéritonéales d'origine métastases ganglionnaires génito-urinaires

métastatique

La définition des tumeurs rétropéritonéales primitives (TRP) exige trois critéres précis : [8]

< Elles siegent dans I’espace rétro et sous-péritonéal entre le plan ostéo-musculaire en arriere

et le péritoine des viscéres accolés en avant. Cet espace s’étend du diaphragme au coccyx et

se continue latéralement avec la graisse latéro puis pré-péritonéale et ’espace de Bogros, en

avant dans le mésentere et le mésocodlon, en haut avec le médiastin. Les TRP sont
abdominales dans 60%, 15% pelviennes ou abdomino-pelviennes, 25% multiples ;

% Elles sont indépendantes du rein, des uretéres, de la surrénale, des viscéres accolés et des

gros vaisseaux, mais comprennent les tumeurs nerveuses , lymphatiques isolées et vestigiales

< Elles sont primitives, ce qui exclut les métastases des cancers connus ou non.
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Il. Etiopathogénie :

L’étiopathogénie des tumeurs rétropéritonéales primitives est toujours controversée. Plusieurs

théories d’histogenése 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 :

< Les radiations ionisantes,
% Les facteurs génétiques,

% Le traumatisme abdominal,
% Les facteurs hormonaux,

% Certains produits chimiques,

1. Les radiations ionisantes

Dans notre série aucun patient n’a subi une irradiation intensive pour le traitement d’une
tumeur maligne, néanmoins plusieurs auteurs ont suggérés le role des radiations ionisantes dans

I’éthiopathogénie des tumeurs rétropéritonéales :

Les sarcomes sont reconnus comme complication de la radiothérapie dans le cadre du
traitement du carcinome mammaire. 28 cas ont été rapportés dans la littérature anglaise : Le

fibrosarcome et I'ostéosarcome ont été les sarcomes les plus communs. [56]

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.

Environ 0,1% des patients ayant subi une irradiation intensive pour une tumeur maligne et
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ayant survécu plus de 5 ans développent en zone irradiée un sarcome des tissus mous. [20]

2. les facteurs génétiques :

Dans notre série : aucun cas similaire dans la famille n’a été répertorié, il semblerait que le
développement des ces tumeurs soit sporadique chez nos malades, néanmoins il existe
différentes maladies génétiques associées au développement du sarcome dans la littérature
dont :

< Dans le cas du rétinoblastome héréditaire bilatéral, une complication possible est la survenue
tardive d'un sarcome des tissus mous [20].

% 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 (STM).

< 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.

< La liaison des tumeurs desmoides a la polypose adénomateuse (PAF) a été rapportée. En
effet, si les TD sont rares dans la population générale, elles sont par contre fréquemment
retrouvées chez les patients porteurs de la PAF. Il a été estimé qu'environ 30% de ces

patients développent ces tumeurs [59].

3. Le traumatisme abdominal :

Aucun élément dans les dossiers médicaux de nos patients n’a permis d’affirmer le r6le du traumatisme

abdominal dans I'éthiopathogénie de ces tumeurs rétropéritonéales , cependant_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 [17].
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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 hypothése n’a d’ailleurs été soulevée que pour les

liposarcomes des extrémités.

Le traumatisme abdominal, essentiellement chirurgical mais aussi physiologique (grossesse,
accouchement dystocique) et accidentel, est incriminé dans ['étiopathogénie des tumeurs

desmoides. [57 ,58]

Ceci dit, il importe, en cas de chirurgie abdominale, de prendre en considération la

possibilité de développement de ces tumeurs lors de la surveillance en post-opératoire.

4. Facteurs hormonaux :

Dans notre série aucune de nos 05 patientes n’était sous traitement contraceptif, cependant

plusieurs observations dans la littérature suggerent que les tumeurs desmoides sont sous
influence hormonale :

> Elles sont deux fois plus fréquentes chez la femme en activité génitale que chez I’lhomme
[23].

> 1l a été noté une régression de ces tumeurs apres la ménopause [23,24,25] ou apreés
ovariectomie [23].

> La grossesse et la contraception orale ont été retenues comme facteurs prédisposant au
développement de ces tumeurs [23,24,25].

> On a pu reproduire ces tumeurs chez des porcs apres stimulation oestrogénique prolongée
[23,24].

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

antioestrogéniques (Tamoxiféne) [23,24]
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5. Les produits chimiques :

Aucune information concernant une éventuelle exposition des nos malades ne figure sur les

dossiers éxploités.

Jhonson et al. [26] ont évoqué le role possible de certains produits chimiques tel que les Phénols dans la

genese des liposarcomes.

lll. Epidémiologie :

1. Fréquence :

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 [8] .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 [1].

Leur variété selon le tissu d’origine permet leur classification en tumeur d’origine

mésodermique, ectodermique et vestigiale.

Dans notre série la varieté mésodermique était la plus fréquente (87.5%) représentée

essentiellement par le liposarcome ( 05 cas) , ce qui concorde avec les données de la littérature :

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.

Parmi ces tumeurs, les liposarcomes sont les plus fréquents puisqu’ils représentent jusqu’a 50%

des TRP [27,28,29,30] , suivis par ordre de fréquence par [31] :

< Le leiomyosarcome
% L’histiocytome fibreux malin

% Le fibrosarcome
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Karakousi, sur 68 cas étudiés, trouve 44 cas soit 64% représentés par les liposarcomes et les

leiomyosarcomes.

Les tumeurs bénignes rétropéritonéales les plus fréquents sont les lipomes et les tumeurs

nerveuses : 60% pour Pinson et 65,5% pour Boris-Azeau [18,8] .

2. Age :

Dans notre série I’age de nos patients variait entre 16 et 75 ans, avec un age moyen de 57 ans

Pour les tumeurs rétropéritonéales, tous types histologiques confondus, L’Age moyen est de 44

ans avec une fréquence maximale aprées 40 ans [1]. (Tableau V)

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

des TRP d’apreés les données de la littérature

Series F.C.Fekete J.Soufran A.Sakel A.Boris N.Benissa Notre serie
[33] [13] [32] [8] [37]
Age moyen 50 59,5 45 53 44 57
(ans)
3. Sexe :

Dans notres série Nos patients se répartissaient en 5 femmes (62.5%) et 3 hommes (37.5%) Avec
un sex-ratio Homme /Femme de 0,6 , ceci concorde avec I'étude de AijtSake/ [32] . Selon Boris, la
répartition est égale entre les deux sexes pour I’ensemble des TRP [8]. (Tableau V)

Tableau VI : Répartition des tumeurs rétropéritonéales selon le sexe d’aprés les données de la

littératurel
Serie F.C.Fekete J.Soufran A.Sakel A.Boris N.Benissa Notre serie
[33] [13] [32] [8] [37]
Sexe-ratio 1,3 1,3 0,6 0,9 0,57 0,6
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4. Localisation :

Dans notre série : tout nos patients présentaient une tumeur développée au dépend des éspaces

céllulo-graisseux du tronc: la localisation au niveau de la région rétropéritoneale a été retrouvé dans

05 cas (soit 62.5%) et au niveau de la région sous péritonéale dans 03 cas (soit 37.5%).

Le liposarcome siége dans 12 a 40% des cas dans le rétropéritoine [50]. La localisation

rétropéritonéale se place en seconde position aprés la localisation au niveau de la cuisse [51].

Le leiomyosarcome des tissus mous siége dans 50% des cas dans le rétropéritoine, d’autres

localisations ont été décrite dans la littérature : mésentere, membres, et le médiastin [17].

Concernant les lymphangiomes : 75% se développent au niveau du cou [45,46]. Dans cette
localisation, ils sont appelés « hygroma kystique» [49,46] .20% surviennent dans la région axillaire.Dans la
topographie abdominale (5 a 7%), la localisation rétropéritonéale du lymphangiomes kystiques est
moins fréquente comparée a la localisation mésentérique [48].Parmi les 185 cas de LK revus par

Brunett et al. en 1950, seulement 5,4% étaient rétropéritonéaux [49].

L’hémangiopéricytome peut se développer dans tous les tissus de [I'organisme
[34,35,36,38,39,40]. En 1981, Ghussen recense 490 cas dans la littérature mondiale tous siéges
confondus [41], mais il est plus fréquemment retrouvé au niveau des extrémités, du pelvis, de la téte
et du cou et au niveau du rétropéritoine [35,40,42,43,44]. L’atteinte rétropéritonéale représente la

deuxiéme localisation apres celle des membres [34].

Les tumeurs désmoplastiques a petites cellules rondes siegent 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 [52].

Il existe des formes diffuses dites lymphangiomatoses, extrémement rares et de trés mauvais
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pronostic [45].
5. Race :
Il n’existe pas de prédominance raciale [27,34,35].

Dans notre série aucune information concernant la race ne figurait sur les dossiers exploités

IV. Etude clinigue :

La symptomatologie des tumeurs rétropéritonéale est le plus souvent banale et sans
spécificité. Les premiers troubles n'apparaissent sous forme d'une symptomatologie d'emprunt
que lorsque la taille de la tumeur est suffisante pour refouler ou comprimer les organes de
voisinage [60,61]. Vu la localisation postérieure de ces tumeurs et la non spécificité de la
symptomatologie clinique, le diagnostic n'est habituellement posé qu'au-dela d'un an apres les

premiers symptomes [18].

1. Delai 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 [18].

Le délai de diagnostic dans notre série variait entre 1 mois et 12 mois avec une moyenne
de 06 mois, ceci est similaire aux résultats de Lacono et de Ralph (Tableau ViII).

Tableau VII : Délai diagnostique des TRP dans les différentes séries

Serie

C.Lacono [54]

Benissa [37]

E.Ralph [53]

Notre serie

Delai

diagnostique

[T mois -6ans]

[2 mois - 4 ans]

[2jours -4 ans]

[T mois—-12 mois]

Delai moyen

6,5 mois

2 ans

6 mois

6mois
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2. Les signes fonctionnels:

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

2.1. Ladouleur :

Dans notre série la douleur est présente dans 06 cas soit 75 %,ceci concorde avec I'étude de Boris aseau

ou elle est présente dans 50 a 88 % des cas [8]. Il s'agit de douleurs vagues, sourdes, a type de pesanteur,
d'inconfort abdominal, d'épreintes par compression rectale. Mais tous les types de douleur peuvent se voir
quant a leur siége, leur irradiation et leur intensité [60,61,62].

A ces douleurs peuvent s'associer des signes plus trompeurs orientant vers tel ou tel

organe.

2.2. Les signes digestifs :

Dans notre série: les signes digéstifs étaient présents dans 04 cas soit 50% , ils étaient faits
essentiellement de nausée , de vomissements et de constipation. Ceci concorde avec les études de Nambisan ,
Aoki et Reyes ou les signes digéstifs s'observent dans 60% des cas [55], sous forme de troubles vagues
[61,62,63], de nausées et de vomissements [63,53]. Une hémorragie digestive [53,64,65], une sensation de
plénitude gastrique [66], voire un syndrome sub occlusif peuvent étre observés en cas de compression
importante.Par ailleurs, on peut noter des signes digestifs a type de diarrhée chronique en rapport avec la
sécrétion du Vasoactif Intestinal Peptide (VIP) en cas de ganglioneurome [67,68,69]. Ce VIP entraine des pertes
importantes d'eau, de sels de potassium et de bicarbonates qui peuvent étre responsables d'une acidose

métabolique et d'une insuffisance rénale fonctionnelle [70].

2.3. Les signes urinaires :

Dans notre série : les signes urinaires sont présents dans 02 cas soit 25% ,ils étaient représentés

essentiellement par des lombalgies et ’hématurie.Selon Reyes les signes urinaires sont moins fréquents et
exceptionnellement isolés, souvent dus a une compression [63] ou a un refoulement des voies excrétrices

[60,71,72]. lIs sont a types de douleurs lombaires a irradiation ascendante, coliques néphrétiques, dysurie,

rétention aigue d'urine, pollakiurie, hématurie. L’obstruction des voies urinaires est peu fréquente en

raison du développement progressif de la tumeur [32].
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La symptomatologie urinaire a l'avantage de conduire vers une pathologie rétropéritonéale et

oblige la réalisation d'explorations radiologiques [73] qui permettraient d'orienter le diagnostic.

2.4. Les signes neurologiques :

Dans notre série aucun signe neurologique n’a été répertorié chez nos patients. Néanmoins selon
Nambisan ces signes s'observent dans 10 a 30% des cas [55]. Les signes neurologiques sont dus a une
compression d'un tronc ou d'une racine nerveuse par la tumeur. Il peut s'agir de lombosciatalgies
pouvant évoluer pendant 5 a 6 ans, avant qu'apparaisse un syndrome radiculaire [71,74]. 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 intraspinal [75].

2.5. Les signes de compression veineuse

Ils se voient dans 10 % des cas [55]. Il pourrait s'agir d'cedéeme des membres inférieurs, de varicocele,

de varices ou de phlébites a répétition.

Une hypertension portale (HTP) n'est pas rare (infra ou supra-hépatique).

2.6. Autres signes beaucoup plus rares a type de :

Troubles respiratoires, a type de dyspnée, expliqués par le développement de la tumeur vers le

haut en comprimant le diaphragme.

Des troubles gynécologiques a type de pesanteur, d'algies pelviennes, de ménorragies peuvent
se voir et faire errer longtemps le diagnostic. Barone a rapporté, chez une petite fille un

agrandissement du clitoris.

La survenue d'une hypoglycémie, se manifestant par des troubles neurologiques, des crises
comitiales voire un coma, est connu au décours des sarcomes rétropéritonéaux (SRP) depuis 1963

[76].

La virilisation, peut étre observée dans les ganglioneuromes médullosurrénaliens contenant des

cellules de Leydig.

Au total, les tumeurs rétropéritonéales restent longtemps asymptomatiques de découverte
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fortuite ou a I'occasion de signes d'emprunt lorsque la taille est trés importante.

3. Signes géneraux :

Sont présents dans 30% des cas [55,73,77], il peut s'agir d'une:

< Altération de I'état général avec un amaigrissement d'importance variable pouvant

atteindre 40 Kg
< Asthénie

< Fiévre : souvent présente et peut témoigner de la présence d'une infection rénale ou d'une
nécrose tumorale [78]. Il peut s'agir d'une fievre au long cours, ondulante ou
pseudogrippale [8].

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 [55,71,73,77].

La masse peut étre retrouvée au niveau de l'abdomen, du pelvis ou des fosses lombaires. Ses

caracteres different d'un malade a l'autre :

= Elle peut donner le contact lombaire, ou au contraire paraitre purement antérieure et

occuper la région épigastrique, le flanc ou I'nypochondre.

= Elle peut étre a développement abdominal médian si elle est d'origine sous péritonéale

[74].

= Elle peut étre retrouvée lors de la réalisation des touchers pelviens [79] qui permettent

d'apprécierle siege et lamobilité ou la fixité par rapport aux organes de voisinage.
La masse abdominale peut étre énorme distendant I'abdomen.

La découverte de la tumeur doit faire rechercher la présence possible de troubles de
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compression de la VCl ou des veines iliaques, d'une varicocele et parfois d'une HTP avec

circulation veineuse collatérale sur la paroi abdominale.

Les signes cliniques les plus fréquemment mentionnés dans la littérature sont la douleur et la

masse abdominale [14,37,59]. Ces données concordent avec celles de notre série. (Tableau VIII)

Tableau VIl : Fréquence des signes cliniques dans le diagnostic des TRP.

Série J.Soufran N.Benissa F.C.Fekete E.Ralph Notre serie
Clinique [13] [37] [33] [53]
Masse 78,5% 64% 78,5% 77,7% 100%
Douleur 71% 90% 50% 55,5 75%
%
AEC 0% 28% 0% 30% 62,5%
S.digestifs 14% 45% 19% 18,5 50%
%_
S.urinaires 0% 27% 0% 14,8 25%
%
S.neurologiques 0% 0% 4% 3% 0%
Oedemes 0% 0% 4% 11% 12,5%

Il est a noter que I'ensemble de ces signes fonctionnels et généraux avec la palpation d'une

masse nous permet d'affirmer la présence d'une tumeur abdominale, sans nous permettre

d'affirmer sa localisation rétropéritonéale. Ce sont les examens complémentaires qui trancheront

par la suite.
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V. Etude paraclinique :

1. La biologie :

Dans notre série un bilan biologique standard (NFS/Pqg ,VS,CRP ) a été fait pour tout nos patients soit

100% et a s’est révélé normal dans 03 cas soit 37.5%.

Les examens de laboratoire chez les patients présentant des TRP sont non spécifiques [53]. Ils ont

un faible intérét diagnostique et pronostique. [14,73,33]

» Une élévation de la vitesse de sédimentation est retrouvée chez 79% des cas des
tumeurs malignes [14].Dans notre série : un syndrome inflammatoire a été retrouvé chez 03

des 07 cas de tumeur maligne soit 42,85%.

> Une anémie discrete peut étre objectivée [14] . Dans notre série: une anémie
hypochrome microcytaire a été retrouvée dans 05 cas soit 62.5%

> Une hyperleucocytose peut également étre retrouvée [14]. Elle s’expliquerait par la
nécrose tumorale ou I'infection.

> Récemment, lidentification 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, 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 :

v 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.

v Cest 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. Dans notre série : 03
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patients ont beneficié d’'un dosage des maqueurs tumoraux (aFP,Cal19-9Cal25) soit
37.5%, les resultats etaient normaux pour les 03 patients.

< Des troubles métaboliques a type d’hypoglycémie ont été signalés au cours des tumeurs

mésenchymateuses volumineuses [14].

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 qu'elles fournissent :

Si les techniques de radiologie conventionnelle (Radiographie de lI'abdomen sans préparation,
urographie intraveineuse et opacifications digestives) 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 :

o,

< Affirmer la présence de la masse.

< Affirmer son siége rétropéritonéale 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'abdomen sans préparation (ASP) :

Dans notre série : aucun patient n’a béneficié d’'une exploration par ASP car les informations qu'elle

apporte sont limitées, mais certains éléments peuvent orienter :

o,

< Une opacité anormale est retrouvée dans 41% des cas [8] refoulant les clartés aériques des
viscéres voisins. Elle peut étre dense en rapport avec une composante fibreuse, ou

transparente s'il s'agit d'une composante graisseuse (figure 22).

®,

% Un effacement ou une accentuation de I'ombre du psoas.
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< Une ascension d'une coupole diaphragmatique.
% Une lyse osseuse

< Rarement, des calcifications [26,62,55] sous formes de granulations qui parsémentla

tumeuroubiendessinentle contourtumoral en prenant l'aspect d'une cerne.

Figure 22 : Radiographie d'ASP montrantune calcification homogénearrondiebien limitée projetée au

dessus de larégion sacro-iliaque droite correspondanta un fibrome rétropéritonéale. [83]

2.2. L’échographie abdominale :

Dans notre série : I’échographie a été réalisée chez 04 patients soit 50% des cas, elle a mis en
évidence un processus tumoral d’origine rétropéritonéale dans 02 cas (soit 25%) et a permis de guider

la biopsie dans 02 cas (soit 25%).

En raison de son innocuité, de ses bons résultats rapides et répétitifs et de son faible colit,
I'échographie abdomino-pelvienne représente le premier examen a demander devant une masse

abdominale. Elle représente I'examen de premiére intension devant une suspicion de TRP, avec une
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fiabilité avoisinant les 95% des cas [37].

Elle permet de :
<% Confirmer I'existence de la masse.

< Prédire sa localisation postérieure et méme parfois rétropéritonéale ;

< Préciser sa nature tissulaire et son échostructure.

< Préciser son volume, sa forme et ses contours.

< Préciser ses rapports avec les gros vaisseaux et les organes voisins (foie, rein, rate,
pancréas) qui peuvent étre envahis ou infiltrés. Le refoulement des organes voisins et
des gros vaisseaux (surtout les veines cave inferieure et mésentérique)ainsi que
I'existence de prolongements, sont parfois en faveur de malignité.

< Explorer le foie et le rein a la recherche demétastases.

% Enfin l'échographie permet de guider une ponction biopsie. Dans ce cas
particulier, les avantages de I'échographie par rapport a la tomodensitométrie
comprennent [84]:

> L'éviction des radiations ionisantes

> La portabilité

> Une durée courte de réalisation

> Lavisualisation de l'aiguille de la ponction biopsie en temps réel

» Le colt faible

Tous ces avantages suggérent que I'échographie est la technique la plus appropriée pour
guider la ponction biopsie. L'échographie abdominale peut étre compromise par la présence d'air
au niveau du champ a explorer. Une étude a prouvé que l'administration d'agents de contraste
oraux (suspensions de dextrose et de polysaccharide) ayant la capacité de déplacer l'air a un

potentiel d'améliorer le rendement diagnostique de I'échographie abdominale
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Figure 23 : Echographie abdominale : Masse rétropéritonéale du flanc droit,tissulaire, hétérogéne et

en contact de la face postérieure du rein droit, en rapport a un leiomyosarcome rétropéritonéal.

[85].

2.3. La tomodensitométrie abdomino-pélvienne :

Dans notre série la TDM abdomino-pelvienne, a été réalisée chez tous nos malades et a
permis de retenir le siége rétropéritonéal de la masse dans tous les cas soit 100%, tout en

précisant la structure, les dimensions, et les rapports de la tumeur avec les organes adjacents.
Actuellement, la TDM est un examen de choix dans I'exploration du rétropéritoine [37].

Grace a des appareils de plus en plus puissants dotés d'un temps de coupe court, cet
examen est rendu rapide, peu nocif et particulierement fiable [86]. Cet examen est tres amélioré
par l'opacification des vaisseaux (angioscanner) et des visceres (uroscanner). Il est fiable a 95%

dans le diagnostic des TRP.
La TDM permet de :

< Affirmer l'origine rétropéritonéale de la masse :
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> Un déplacement antérieur des structures rétropéritonéales normales (reins,
surrénales, uretéres, duodénum, gros vaisseaux rétropéritonéaux) ou des
structures accolées au rétropéritoine confirme la localisation dans I'espace

rétropéritonéal de la tumeur. (fig.24)

Scanner, Scanner,
Déplacement antérieur du pancréas (fleche) Déplacement antérieur du colon droit (fleche)
Volumineux liposarcome rétropéritonéal Liposarcome rétropéritonéal.

Figure 24 : Liposarcome avec deplacement antérieur du pancréas (A) et du colon droit (B) sur

uhe coupe scanhnographique axiale [92]

> Pour orienter vers une origine conjonctive rétropéritonéale et non rénale ou

pancréatique, plusieurs signes sont utiles dont le signe de I'éperon (fig. 25).
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Scanner
Signe de I'éperon présent (fléche) Signe de I'éperon absent (fleche)
La tumeur est d’origine rénale La tumeur est d’origine extra-rénale
(adénocarcinome rénal) (liposarcome peu différentié rétropéritonéal)

Figure 25 [92] : A : coupe scannographigue d’un adénocarcinome rénal avec un signe de I’éperon

présent B : coupe scannographique d’un liposarcome rétroperitoneal avec un signe de I’éperon absent

< Evoquer le diagnostic de malignité en analysant les contours de la masse.

<% Mesurer sa taille et sa densité et parfois préjuger de sa nature histologique.(Fig26)
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Figure 26 : Aspect typigue d’un volumineux liposarcome myxoide avec déplacement antérieur du rein

droit sur une coupe scannographique axiale [32]

< Guider la biopsie de la tumeur primitive ou d'unemétastase. (Fig.27)
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Biopsie par voie rétropéritonéale d’un sarcome de haut grade guidée par scanner.

Repérage Aiguille coaxiale en place Contrdle post biopsie

Notez le repérage Bulles d’air
de | 'uretére grace post ponction
a |’injection IV (fleches).

Figure 27 : La ponction biopsie scannoguidée [92]

< Apprécier les rapports avec les organes abdominaux. A titre d'exemple un engainement
circonférentiel de l'artére mésentérique supérieure reste le critere majeur de non

résécabilité. (Fig.28)
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Scanner, liposarcome rétropéritonéal .

Bilan initial: extension antérieure avec N .
engainement ciconférenciel Pas d’indication chirurgicale.
de l'artére mésentérique supérieure

et de ses branches (fleches),

Figure 28 : Coupe scannographigue d’un liposarcome rétroperitoneal avec un engainement
circonférenciel de I’artére mésenterigue supérieure [92]

% Etudier également le pédicule hépatique et la région rétrohépatique du foie puisque ces

tumeurs peuvent disséquer la veine cave rétrohépatique du foie.

< Rechercher d'éventuelles métastases pulmonaires, osseuses, hépatiques ou péritonéales

(fig. 29).
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Scanners, exemples de sarcomatose (atteinte péritonéale diffuse, x).

Figure 29 : Sacromatose secondaire a un liposarcome rétropéritoneal sur une coupe scannographique

axiale [92]

< assurer le suivi post-thérapeutique, a la recherche par exemple d’un reliquat ou d’une

récidive locorégionale. De ce fait, la TDM représente le meilleur moyen actuel de

surveillance post-opératoire et de I'évolutivité.(Fig.30)
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Scanner, liposarcome, illustration du reliquat post chirurgie(x).

Examen initial: Méme patient apreés chirurgie:
- Composante bien différenciée - Chirurgie incompléte laissant en
adipeuse (fleche mince)

- Masse peu différendiée (flache épaisse). place la composante bien différentiée (k)

”

g
j ]

Q
&

Figure 30 : lllustration du religuat post chirurgie d’un liposarcome rétroperitoneal sur une coupe
scannographique axiale [92]

2.4. L’Imagerie par résonnance magnétique (IRM) : [73,77.90]

Dans notre série : aucun patient n’a béneficié d’'une éxploration IRM malgrés le fait qu’il s'agisse
aujourd'hui de la méthode d'investigation de référence des masses des parties molles, et par extension
des masses rétropéritonéales, de par principalement ses progrés technologiques aboutissant a la
réalisation de séquences de plus en plus rapides avec une tres bonne résolution anatomique mais
surtout une excellente résolution en contraste spontanément et aprés injection de produit de
contraste. Le non recours a I'IRM dans notre contexte peut étre éxpliqué par le colt élevé de cet

examen par rapport a une TDM.

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 apres injection intraveineuse de gadolinium.
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L'IRM est d'autant plus utile que la localisation tumorale est pelvienne ou que I'on recherche une
extension intracanalaire rachidienne [87].Elle est Indispensable pour les tumeurs a proximité du

rachis afin de vérifier qu'il n'existe pas d'extension intrarachidienne [37]. (fig 31)

IRM A: axiale T2 ; B: coronale T| FATSAT avec injection ; C: axiale T2

: . Sarcome retropéritonéal, précision de I'extension
% Liposarcome pelvien

.y : intracanalaire rachidienne par voie foraminale.
Extension a la racine du membre

par I’échancrure sciatique

Figure 31 [92] :

= A extension a la racine du membre d’un liposarcome pelvien sur une coupe IRM axiale en

T2.
= B :sacrome rétroperitoneal sur une coupe coronale en T1 avec injection

= C: Extension intracanalaire rachidienne par voie foraminale d’un sarcome rétroperitoneal sur

une coupe axiale en T2

L’IRM présente de nombreux avantages :

0,

% Absence de risque d'irradiation

0

< Permet une étude dans tous les plans de I'espace et permet de bien apprécier |'étendue
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d'une masse ainsi que ses rapports avec les structures voisines.

Permet de bien étudier les rapports avec les axes vasculaires en particulier aortocave [37].

En cas de proximité vasculaire, une angio-IRM est recommandée.

Permet d'évaluer avec précision I'étendue en hauteur d'un thrombus car les gros
vaisseaux sont visibles de facon directe dans un plan transversal mais surtout sagittal.
Permet la détection des métastases hépatiques et osseuses.

Permet une étude de la structure et de la vascularisation tumorale.

Permet d'étudier I'envahissement musculaire aussi bien pour les tumeurs

rétropéritonéales que pour les tumeurs sous péritonéales.

Permet une nouvelle appréciation préopératoire de I'anatomie, de la structure et de la
vascularisation tumorale.
Permet enfin la recherche d'éléments pouvant orienter vers un diagnostic de nature, a

savoir dans l'analyse des composants histologiques tumoraux. (Fig. 32)

IRM (coupes pelviennes axiales) Graisse : hypersignal T1,
chute en FATSAT

*
liposarcome,
présence de
graisse

k
ganglioneurome,
présence de
substance
myxoide

Substance myxoide: hypersignal T2 franc (> graisse),
isosignal T

Figure 32 : Apport de I'’IRM dans le diaghostique de nature [92]
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L’IRM permet ainsi de répondre avec la méme pertinence a I’ensemble des questions posées a
I'exploration TDM, avec néanmoins deux principaux écueils :
> 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 ;

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

Actuellement, il est admis par tous les auteurs que la TDM et I'IRM sont les deux examens de

choix dans I'exploration du rétropéritoine .

2.5. .L'urographie intraveineuse (UIV

Dans notre série : aucun patient n’a benéficié d’'une urographie intraveineuse malgreés le fait
qu’elle fut pendant longtemps I'examen clé pour affirmer le siége rétropéritonéal de la tumeur et

éliminer les tumeurs du rein [86,88].

Elle est positive dans 85% des cas, en montrant des anomalies dues a la compression et au refoulement des

voies excrétrices [88]:
% Bascule ou rotation du rein.

< Déviation en arc de l'uretére soit vers l'extérieur soit vers la ligne médiane, avec

inconstante dilatation pyélocalicielle.(fig.33)
< Compression ou envahissement de la paroi vésicale.

% Une UIV normale n'élimine pas une tumeur rétropéritonéale de petit volume, ou haute

ou trés latérale ou médiane ou a développement antérieur.
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Figure 33 : Urographie intraveineuse objectivant une urétérohydronéphrose droite par compression

secondaire a un Leiomyosarcome rétroperitoneal chez une femme de 42 ans. [91]

2.6. La scintigraphie osseuse :

Peut trouver un intérét dans le diagnostic différentiel d’une tumeur primitive osseuse a extension

de contiguité aux parties molles adjacentes [95].
2.7. LePET-scan :
C’est une méthode d'investigation récente encore peu disponible dans notre contexte, 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. [94] (fig. 34)
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Figure 34 : Images TEP (1 _cligne), TDM (2 c<digne) et fusion TEP-Scan (3 ¢"ignhe) objectivant Une

hyperfixation intense du 18-FDG au sein des zones tissulaires de la masse (13 SUV max a la partie

antérosupérieure de la tumeur et entre 5 et 9 SUV max sur les autres régions tissulaires), sans autre

foyer métabolique suspect en faveur d’'un schwannome kystique bénin remanié [93].

2.8. Autres techniques d’imagerie :

> L'artériographie :

Actuellement supplantée par I'Angio—Scanner et I'Agio—IRM, elles sont de  moins en moins utilisées.

Elle est pratiquée devant le doute, tant sur le siége que sur la nature de la tumeur, apres les
autres explorations complémentaires [86,89]. La masse n'est évidente qu'au-dela de 4 cm de
diameétre sauf si elle est trés vascularisée [73,98]. Les éléments suivants permettent de poser

le diagnostic du siége rétropéritonéal :
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= Ledéplacementdesarteresrénaleset desbrancheslombairesdel'aorte [89].
= L'irrigation élective par les artéres lombaires [89].

= Les signes de malignité sont représentés par :

= L'hypervascularisation tumorale [89].

= La néovascularisation [89].

= Leretourveineuxprécoce.

= Les thromboses veineuses.

En effet, I'angiographie est un examen qui permet d'établir une cartographie préopératoire en
précisant les sources de la vascularisation et les rapports viscéraux et veineux. Elle renseigne sur
I'extirpabilité et le bien fondé de I'exploration chirurgicale. L'artériographie sélective permet de réaliser

une embolisation préopératoire en cas de tumeur hypervascularisée.

> L'échoendoscopie :

L'échographie endoluminale ou échoendoscopie est une méthode d'imagerie qui permet
d'obtenir une image détaillée des processus pathologiques touchant le rétropéritoine et les autres

structures entourant le tractus gastro-intestinal [97].

» L'échographie endovasculaire intra-cavale : (Fig.35)

L'échographie endovasculaire est une technique d'imagerie qui permet d'étudier, sur une coupe
transversale, en temps réel, la paroi et la lumiere des vaisseaux. L'appareil est constitué par un
générateur d'ultrasons, qui envoie un signal d'une fréquence déterminée a un transducteur de faible

diameétre, placé a l'intérieur d'un cathéter.

En cas de TRP, on peut avoir recours a l'échographie endovasculaire intracavale (EEVIC), car

souvent les néoplasmes rétropéritonéaux peuvent impliquer une atteinte de la VCIl. Une étude a
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démontré que I'EEVIC peut résoudre la question de l'implication de la VCI. Cette technique peut
différencier la compression extraluminale de l'invasion pariétale directe. En plus, L'EEIVC est unique a
pouvoir délimiter le degré d'adhérence de la tumeur a la VCI. En dépit des informations que nous
fournit I'EEVIC, le test en lui-méme reste invasif et n'est pas sans risque. L'EEVIC n'est pas

recommandée comme examen de premiére intention pour évaluer l'atteinte de la VCI. Elle ne doit étre

envisagée que quand les techniques d'imagerie conventionnelles sont d'apport limité [96].

Figure 35 : L'envahissementnéoplasique delaveine cave inférieure démontré par I'échographie endo-

vasculaire [96]:

A:Envahissementtumoral du muréchogéniquedelaveine cave inférieure (fleches).
B : Thrombus tumoral intra-caval (fléeches).

Au total, les différentes techniques d'imagerie sont d'un grand apport en permettent un
diagnostic positif, un bilan d'extension et un suivi de I'évolution post-thérapeutique. L'imagerie

intervient donc a toutes les étapes de la prise en charge des tumeurs rétropéritonéales.
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3. Ponction biopsie : [99]

< Elle peut étre réalisée sous controle échographique ou tomodensitométrique. Elle reste un
sujet discutable puisque I'exérése chirurgicale domine largement les indications
thérapeutiques. Elle est souvent pratiquée pour éviter une laparotomie, dans un but
uniquement diagnostique et pour éviter d'opérer les malades avec métastases ou

présentant une contre-indication opératoire.

< Récemment, la biopsie a l'aiguille guidée par scanner est souvent réalisée nécessitant une

excellente collaboration entre le chirurgien, le radiologue et le pathologiste.

Biopsie par voie rétropéritonéale d’un sarcome de haut grade guidée par scanner.

Aiguille coaxiale en place Contréle post biopsie

Notez le repérage Bulles d’air
de | 'uretére grace post ponction
a |’injection IV (fleches).

Figure 36 : Biopsie scanno-quidée [92]
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On peut également réaliser une ponction biopsie échoguidée qui par rapport a la biopsie
guidée par TDM présente certains avantages [104] (éviction des radiations ionisantes,
portabilité, durée courte de réalisation, visualisation de l'aiguille en temps réel, faible
colt). Dans notre série , 02 patients ont benéficié d’une ponction biopsie échoguidée

préoperatoire soit 25 %,ce qui a permis de confirmer le diagnostic étiologique.

Le choix de la voie d'abord de la biopsie doit étre discuté entre le radiologue et le
chirurgien [99].Les différentes voies d'abord possibles sont postérieures, périnéales, par

I'échancrure sciatique ou au dessus de la créte iliaque ;

2 précautions essentielles +++ :

4 Proscrire les biopsies par voies trans—péritonéale , trans- sphinctérienne, trans-
vaginale : risque d’éssaimage péritonéal , de sarcomatose et de dissémination sur
le trajet de ponction +++++

4+ Tatouer le point de ponction d'entrée de l'aiguille sur la peau a I'ancre de chine

pour une éventuelle biopsie ultérieure
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Exemple de matériel de biopsie (ici 16 G)

1) aiguille coaxiale.

2) aiguille semi-automatique.
3) pistolet automatique.

Figure 37 : Matériel de biopsie (ici 16 G)

1. aiquille coaxiale.

2. aiguille semi- automatique.

3. pistolet automatique [92]
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Biopsie par voie glutéale d’un liposarcome bien différentié pelvien
avec extension a la racine du membre inférieur gauche .

Repérage 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 38 : Biopsie par voie glutéale d’un liposarcome bien différencié pelvien avec extension a la

racine du membre inférieur gauche grace a une aiquille coaxiale [92]
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% Un des prélevements doit étre adressé a I’état frais au laboratoire d’anatomie
pathologique pour envisager une congélation en fonction de I’'abondance du matériel

biopsique.

Cette attitude permet de redresser plusieurs diagnostics différentiels parmi lesquels les
tumeurs bénignes, les tumeurs germinales extragonadiques et les tumeurs

lymphomateuses.

Prélévement réalisé a | "aiguille de 16 G, Pot rempli d "azote liquide
placé pour placer les tubes contenant
dans une cassette avant fixation les prélévements
pour inclusion en paraffine a congeler

Figure 39 : Fixation du materiel biopsié dans une cassette et congelation dans de I’azote liquide

% Les incidents a type de pneumothorax, fievre élevée, hémorragies locales sont trés

rares si les contre-indications classiques des gestes percutanés sont respectées.

% La biopsie chirurgicale, large et multifocale, réalisée lors de la laparotomie reste le
meilleur moyen pour obtenir une analyse histologique fiable ainsi que le grade et
limmunohistochimie qui ne peuvent étre déterminés extemporanément. Cette

biopsie est réussie dans 80 a 90% des cas dans les TRP de moyen volume.
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VI. Anatomie pathologique :

% Le prélévement pour examen anatomopathologique

Etant donné le polymorphisme et la complexité de ces tumeurs, le diagnostic
histopathologique devra s'appuyer sur des techniques spécialisées qui requiérent des

conditions de prélévement particulieres :

4+ Pour I'examen standard, on effectuera des prélevements, si possible multiples,

sur formol tamponné ou liquide debouin.

+ Pour les études complémentaires, il est nécessaire de réaliser systématiquement
des appositions sur lames de verre, qui permettront I'analyse cytologique fine et

parfois un complément d'immunophénotypage.

Ce phénotypage étant une étape essentielle du diagnostic, il convient d'effectuer dans

tous les cas des prélevement pour congélation dans I'azote liquide [8,100].

Dans notre série: La variété mésodermique était la plus fréquente (87.5 %) avec
présence de 07 tumeurs malignes comportant 05 liposarcomes myxoides gradel (02 cas)
grade2 (02cas) grade3 (Olcas) selon la FNCLCC , un Léiomyosarcome moyennement
différencié et un chondrosarcome .La variété ectodermique n’a été retrouvée que dans un
seul cas (12.5%) : un Schwannome benin. Aucun cas de tumeur vestigiale n’a été noté. Ceci
concorde avec les différentes séries nationales et internationales ou la variété mésodermique
est la plus fréquente suivi essentiellement par la variété éctodermique.

Il existe ainsi 3 grands types histologiques selon le tissu d’origine de ces tumeurs ce qui permet

leur classification en tumeur d’origine mésodermique, éctodermique et véstigiale :
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% Les tumeurs mésenchymateuses

Elles sont de loin les plus fréquentes et celles qui posent souvent le plus de problemes,

guant a leur nature histologique exacte et leur caractere bénin ou malin.

A. Macroscopie

Les caractéres macroscopiques sont voisins, quelle que soit la nature histologique [8].

Il s'agit habituellement de volumineuses tumeurs [100]. En moyenne, elles pésent 3 a 5
kg [8].

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 trées molle, presque fluctuante ou élastique, soit
hétérogéene.

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.

B. Microscopie

Les structures histologiques sont tantot pures, différenciées, monomorphes, tantét moins
différenciées et souvent polymorphes [8].

10 a 20 % restent des sarcomes inclassables c'est-a-dire que ni les études de
cytogénétique, ni l'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 [101].

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

minutieux de la piéce opératoire [100].
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1. Les tumeurs a différenciation adipeuses :

1.1 Leliposarcome :

Le liposarcome est lI'un des plus fréquents sarcomes mésenchymateux (7 a 25%)
[17]. C'est une entité histologique maligne mésodermique développée a partir d'éléments

constituant le tissu graisseux a différentes étapes de leur différenciation [76,103].
1-1-1 Macroscopie : (fig.40)
Dans sa forme typique, le liposarcome se présente avec un volume et un poids

considérables. En moyenne, il pése 3,5 a 9 Kg et mesure entre 10 et 20 cm de diameétre

[17].
Des tumeurs monstrueuses de plus de 30Kg ont été rapportées [102,104].

Le liposarcome présente souvent un aspect évocateur. Il s'agit en général d'une
masse volumineuse, unique, assez bien limitée, clivable, multinodulaire, de couleur grise
jaunatre. La tumeur est peu vascularisée, entourée d'une capsule conjonctive. Elle est de
consistance molle. Cette tumeur souléve le méso et refoule les feuillets péritonéaux et les

organes de voisinage.

Mais le plus souvent, on trouve plusieurs masses plus ou moins confluentes. Dans
d'autres cas, elles sont fixées, polylobées. Leurs limites sont difficiles a préciser, avec
tendance infiltrante et envahissante des organes de voisinage, ce qui rend leur exéréese
difficile voire impossible.

A la coupe, le liposarcome présente un aspect hétérogéne. Des septa epais fibreux
limitent des espaces franchement lipomateux ou myomateux ou méme des pseudokystes.
On trouve également des zones de nécrose et de foyers hémorragiques. La couleur varie du
jaune clair au gris rosé. Cette hétérogénéité de densité et de couleur, de méme que la
présence des remaniements de la tranche de section, permet de soupconner leur nature

maligne.
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Figure 40 : aspect macroscopigue d’un volumineux liposarcome dédifférencié rétroperitoneal de
20 cm, multinodulaire et hétérogene associant des secteurs fibreux (étoile) dans certains
territoires

1-1-2 Histologie [17,105]

Le lipoblaste est I'élément indispensable et pathognomonique pour le diagnostique
anatomopathologique. Il s'agit d'une cellule de taille variable, possédant dans son cytoplasme
une ou plusieurs vacuoles optiquement vides de maniere homogene, a bords nets et qui refoule
le noyau en I'encochant.

On classe les liposarcomes en quatre types : Liposarcome bien différencié

Cette tumeur ressemble a un lipome. On peut distinguer quatre sous types dont :

Un type trés proche du lipome (lipoma-like) qui est le plus fréquent et qui pose un

probleme de diagnostic différentiel avec un lipome.
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+ Le type dédifférencié est particulier. Il se développe surtout dans le rétropéritoine. Le
contingent dédifférencié amenerait un pronostic plus défavorable ce qui peut faire

discuter la place de cette variété dans les formes bien différenciées (figure 41).

Figure 41: Aspect anatomo-pathologique d'un liposarcomes[106].

Liposarcome myxoide

L'aspect microscopique est assez uniforme ; il s'agit d'une prolifération de cellules
fusiformes dans une matrice myxoide trés abondante. L'aspect est trés rassurant d'une
prolifération peu cellulaire avec de rares lipoblastes.

Liposarcome a cellules rondes

L'aspect général est assez homogene avec des cellules rondes relativement
régulieres avec un stroma pauvre. Les lipoblastes sont rares et les mitoses un peu plus
nombreuses que dans la forme myxoide.

Liposarcome pléomorphe

L'aspect général est facilement reconnaissable par l'aspect lipoblastique trés
hétérogéne et trés atypique. En effet, les lipoblastes sont extrémement nombreux avec des

aspects monstrueux réalisant des images « grotesques ». Les mitoses sont nombreuses.
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1-1-3 Le grading [17] (Tableau IX)

Traditionnellement, comme souligné par Broders et coll en 1939, le grade de
malignité des SRP est déterminé par une combinaison de plusieurs critéres

histopathologiques :
4+ La densité cellulaire,
+ Le pléomorphisme cellulaire ou I'anaplasie,

+ L'activité mitotique,

#

L'extension de la nécrose,
¢ L'expansion ou l'infiltration et la croissance invasive.

Les deux parametres les plus importants pour le grading sont : I'index mitotique et

|'extension de la nécrose.

Le nombre de grades varie d'un systéme de grading a un autre : deux, trois et quatre

grades ont été distingués. Le grading de trojani et all. modifié reste le plus utilisé.

Tableau IX : Le systéme de grading des liposarcomes de trojani et all modifié [107].

Parameétres Score

Degré de différenciation de la tumeur .

Etroite ressemblance au tissu adulte normal 1

Type tumoral clairement reconnaissable

Type tumoral incertain

Nécrose tumorale

Pas de nécrose 0
Moins de 50% de tumeur nécrosée 1
Plus de 50% de tumeur nécrosée 2
Index mitotique

0 - 9 mitoses par 10 CPG* 1

10 -19 mitoses par 10 CPG*

20 mitoses et plus par 10 CPG*
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Grade histologique Score total
Grade 1 2-3
Grade 2 4-5
Grade 3 6 - 7-8

*CPG : Champs au fort grossissement

1-1-4 Le systéme de classification ou staging

1.1.4.1 Définition (Tableau X)

Le staging de I'American Joint Committee of Cancer (AJCC) est le plus utilisé. Il
permet de disposer d'une classification anatomo-clinique pratique. Il se base sur la taille et
I'extension de la tumeur primitive (T), l'envahissement des ganglions lymphatiques

régionaux (N), la présence de métastases (M) et le grade histologique tumoral (G) [127].

1.1.4.2 Groupement par stades (Tableau XI)

Ce systéme de stadification est applicable aux sarcomes des tissus mous quelque

soit leur localisation. Son inconvénient est sa relative complexité.

Tableau X : Classification de I'AJCC

T Tumeur primitive
T1 : Tumeur de moins de 5 cm
T2 : Tumeur de 5 cm ou plus

N . Ganglions lymphatiques régionaux
NO : Pas d'envahissement des ganglions lymphatiques régionaux
N1 : Présence d'envahissement ganglionnaire

M : Métastases a distance
M1 : Présence de métastases a distance

G : Grade histologique de malignité
G1 : bas (bien différencié)
G2 : intermédiaire (moyennement différencié)
G3 : haut (peu différencié)
G4 : indifférencié
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Tableau Xl : Groupement par stade TNM

Stade /

Stade | a (GITINOMO) : Grade 1, tumeur de moins de 5 cm de diameétre, sans
adénopathies (ADP) régionales ni métastases a distance.

Stade / b (GIT2NOMO) : Grade 1, tumeur de 5 cm ou plus sans ADP régionales ni
métastases a distance.

Stade I/

Stade // a (G2T1INOMO) : Grade2, tumeur de moins de 5 cm de diametre, sans ADP
régionales ni métastases a distance
Stade /| b (G2T2NOMO) : Grade 2, tumeur de 5 cm de diamétre ou plus, sans ADP
régionales ni métastases a distance.

Stade Il
Stade /Il a (G3.4T1INOMO) : Grade 3, tumeur de moins de 5 cm de diamétre, sans ADP
régionales ni métastases a distance.
Stade /Il b (G3.4T2NOMO) : Grade 3, tumeur de 5 cm ou plus de diamétre, sans ADP
régionales ni métastases a distance.

Stade IV

Stade IV a (G1.4T1.2N1MO) : Tumeur de tout grade ou taille avec métastases
lymphatiques régionales mais sans métastases a distance.
Stade IV b (G1.4T1.2N0.1M1) : Tumeur avec métastases a distance.

1.2 Le lipome bénin :

Il s'agit d'une tumeur bien limitée, homogene, toujours constituée de lipocytes

adultes typiques : grandes cellules claires, optiquement vides, de taille réguliére a petit

noyau périphérique, et agencées en lobules séparés par de fins tractus conjonctivo-

vasculaires. Cette structure est identique sur tous les niveaux de prélévements. Ceux-ci
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doivent étre nombreux, car ils peuvent révéler un territoire fibroblastique et myxoide ou
déja lipoblastique, parfois limité, mais qui oblige a émettre des réserves pronostiques.
Méme en l'absence de ces critéres, ces tumeurs sont capables de récidiver et de devenir

indifférenciées et authentiquement liposarcomateuses [8].

1.3 L'angiomyolipome :

L'angiomyolimpome (AML) est une tumeur bénigne encapsulée, le plus souvent
volumineuse contenant des foyers de nécrose et de dégénération kystique. Sur le plan
histologique (figure 42), I'AML est composé, a des proportions variables, d'adipocytes
matures, de fibres musculaires lisses qui peuvent paraitre atypiques, et de formations
vasculaires a parois epaissies et hyalinisées. A noter que la distinction entre AML et un
liposarcome, ou leiomyosarcome ou alors un histiocytome fibreux malin n'est pas toujours
évidente. Des études publiées rapportaient I'immunoréactivité des AML a la desmine,

vimentine, I'actine musculaire lisse, I'HMB-45, et a la protéine S100 (PS100).

Figure 42: Coupe histologique d'un AML montrant un mélange de tissu cellulo- adipeux,

formations vasculaires etde tissu musculaire lisse prédominanten périvasculaire (hematoxyline et

eosine, x400) [128].
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2. Les tumeurs a différenciation musculaire striée [100]

Ces tumeurs toujours malignes dans le rétropéritoine, constituent la famille des

rhabdomyosarcomes.

2.1 Macroscopie

L'aspect macroscopique n'est pas spécifique. Il s'agit d'une masse gélatineuse mal
limitée, souvent hémorragique et nécrosée, dont il est parfois difficile de préciser le point
de départ, car elle occupe souvent tout le rétropéritoine au moment du diagnostic et

envabhit les organes de voisinage.

2.2 Microscopie

On décrit trois variétés microscopiques de rhabdomyosarcome : embryonnaire,

alvéolaire et pléomorphe.

Le rhabdomyosarcome embryonnaire est la forme la plus fréquente, rencontré de
maniére quasi exclusive dans le rétropéritoine (figure 43).

La tumeur est constituée d'un fond de cellules conjonctives indifférenciées,
fusiformes ou rondes, qui donnent naissance a des rhabdomyoblastes, dont la striation est
parfois visible en technique standard. Cette différenciation peut aussi étre mise en évidence
par divers anticorps, dirigés contre la desmine, la myoglobine ou l'actine musculaire

spécifique.
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Figure 43 : Rhabdomyosarcome embryonnaire [108].

A : coloration standard hémalun-éosine.

B : expression nucléaire de la myogénine en immunohistochimie.

3. Les tumeurs a différenciation musculaire lisse :

3.1 Les leiomyosarcomes[100]

3.1.1 Macroscopie

Ces tumeurs ont souvent un volume considérable au moment du diagnostic et

envahissent 'appareil urinaire ou le tube digestif, ce qui empéche une exérése satisfaisante.

A la coupe, l'aspect est celui de tout sarcome ; tumeur fasciculée, blanchatre, mal

limitée, avec remaniements nécrotico-hémorragiques.

Les leiomyosarcomes développés a partir de la paroi de la veine cave inférieure
méritent une mention particuliere. Ils se développent dans la portion supra- hépatique et
déterminent un syndrome obstructif. Les bourgeons néoplasiques peuvent s'étendre aux

veines rénales ou aux veines sus-hépatiques.
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3.1.2 Microscopie
La Iésion est constituée de cellules fusiformes de morphologie musculaire lisse, a
noyaux ovoides réguliers. Ces éléments ont un cytoplasme acidophile, riche en filaments
d'actine. Elles peuvent exprimer également la desmine, les cytokératines et l'antigéne

membranaire épithéliale.

De multiples variantes microscopiques existent : épithélioides, myxoides,
pléomorphes... Elles compliquent singulierement le typage histologique, mais ne modifient

en rien le pronostic.

4. Les tumeurs fibroblastiques ou fibrohistiocytaires :

Les tumeurs fibroblastiques pures (fibromes, fibrosarcomes) sont rares dans le
rétropéritoine, ou l'on rencontre surtout des fibromatoses (tumeurs desmoides), et des

sarcomes fibrohistiocytaires ou histiocytofibromes malins.

4.1 Les fibromatoses ou tumeurs desmoides

4.1.1 Macroscopie

Les tumeurs desmoides (TD) se développent a partir des gaines musculaires, des
fascias et des aponévroses. Elles sont fixées au niveau du muscle et respectent toujours le
derme. Leur forme est arrondie ou ovalaire, a grand axe dans le sens des fibres

musculaires.
Leur taille est généralement de 5 a 10 cm, avec des extrémes de 1 a 20 centimetres.

Il s'agit d'une tumeur ferme, parfois dure, blanchatre, paraissant bien limitée et
séparée en largeur des tissus voisins. La lésion peut étre bien circonscrite alors qu'elle n'est
jamais encapsulée. En revanche, ses limites longitudinales sont tres difficiles a discerner,
elles se poursuivent insensiblement avec les aponévroses et les septa intermusculaires de

voisinage.
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A la coupe, la surface de section est souvent grisatre ou blanc grisatre, avec un

aspect lobulé ou « en tourbillon », quelques foyers hémorragiques sont parfois observés.

4.1.2 Microscopie [109.110,111]

Elle permet d'affirmer le diagnostic :

La Iésion est caractérisée par une prolifération de cellules fusiformes correspondant
a des fibroblastes et des myofibroblastes, disposés en faisceaux dans un ensemble peu
cellulaire et riche en collagéne souvent ondulé. La disposition des cellules en couches

paralleles a la surface de la lésion est caractéristique de la lésion.

Les cellules ne présentent habituellement pas d'anomalies nucléaires et les mitoses
sont rares. Les noyaux sont en régle petits, peu colorés, a limites nettes et possédant 1a 3

petits nucléoles.

Les vaisseaux de petite taille et d'abondance moyenne, sont souvent entourés d'un

espace clair. La vascularisation est donc pauvre.

La mauvaise limitation en périphérie avec infiltration des muscles striés constitue un
argument diagnostique important, les fibres musculaires étant atrophiques avec formation
de cellules géantes. On note également, et souvent en périphérie, des raptus

hémorragiques et des amas lymphoides autour d'artérioles.

On peut observer des formes avec des zones myxoides. Il n'existe jamais de

nécrose, ce qui constitue un caractere distinctif important avec le fibrosarcome.

4.1.3 Microscopie électronique [109,111]

L'ultrastructure de ces tumeurs, analysée par Lagace et Loubet, a permis d'apporter
une notion intéressante sur I'histogenése des TD en montrant que la prolifération comporte

4 types cellulaires :

4+ Des fibroblastes d'aspect banal,
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4+ De rares cellules mésenchymateuses immatures,

i

Des cellules intermédiaires entre les fibroblastes et les cellules myxoides,

i

Des myofibroblastes renfermant des microfibrilles contractiles intracytoplasmiques.

Ces myofibroblastes se retrouvent dans toutes les fibromatoses et leur apparition
peut étre déclenchée par des micro-agressions traumatiques : La prolifération
fibroblastique représenterait une anomalie du processus de réparation conjonctive. Ces
fibroblastes auraient perdu leur effet de rétrocontrole inhibiteur et c'est un tissu de
réparation particulierement exubérant, non freiné, qui constit-uerait cette pseudo-tumeur

fibroblastique, inflammatoire proche des cicatrices hypertrophiques et chéloides.

4.1.4 Dosages des récepteurs hormonaux

Le comportement biologique des fibromatoses réalise I'un des trés rares modeles de
tumeurs des tissus hormonodépendants. La découverte des récepteurs oestrogéniques dans
le cytosol des cellules tumorales est le dernier argument en faveur de cette relation
hormonale.

4.2L'histiocytome fibreux malin[100]

4.2.1 Macroscopie

L'aspect macroscopique est identique a celui de tous les sarcomes et n'a rien de
spécifique. Il s'agit souvent de masses trés volumineuses et remaniées au moment du
diagnostic.

4.2.2 Microscopie
La tumeur associe une prolifération de cellules polymorphes histiocytaires,

identifiées par leur teneur en lysozyme et alpha 1 antitrypsine.

Il existe de multiples variantes structurales, dont certaines ont une signification

pronostique :

L'histiocytome fibreux malin pléomorphe est le plus fréquent. Cette forme est tres
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agressive. L'évolution se caractérise par des récidives locales et la survenue de métastases
pulmonaires, hépatiques et ganglionnaires. Elle pose des problémes de diagnostic

différentiel avec les liposarcomes pléomorphes et certains rhabdomyosarcomes.
L'histiocytome myxoide a une évolution plus lente, surtout marquée par les récidives

La forme inflammatoire, propre au rétropéritoine, est observée chez des sujets plus

jeunes, parfois chez I'enfant. Il s'agit d'une variante agressive.

5. Les tumeurs de nature vasculaire

5.1 Les lymphangiomes

Il s'agit de malformations lymphatiques matures inactives hémo- dynamiquement.
Ils sont constitués de réseaux lymphatiques anormaux et de kystes de formes et de tailles

variées.

Ce type de tumeurs est volontiers identifié sur des colorations d'hématoxyline et

d'éosine [112].

Il existe plusieurs classifications des lymphangiomes.

La classification actuelle les divise en lésions micro kystiques (<2cm3), macro

Kystiques (>2 cm3) et mixtes [113,114].

D'autres auteurs préferent diviser les malformations kystiques en lymphangiomes

capillaires, caverneux et kystiques (Wegener 1877).

Cette classification constitue la base de la description histologique et utilisée surtout
par les chirurgiens. Elle a I'avantage d'étre simple mais les limites entre les groupes ne sont
pas toujours nets [114].

5.1.1 Lymphangiomes capillaires

Ils se manifestent par des plaques roses infiltrées. Ils se situent, le plus souvent, sur

les parties proximales des membres, sur les zones génitales et sur les muqueuses.
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Leur histologie correspond a des dilatations lymphatiques dermiques ou

épidermiques. Les cellules endothéliales sont réguliéres sans atypies.

5.1.2 Lymphangiomes caverneux

Ils sont situés le plus souvent, dans les régions cervicale et faciale.

Ils sont composés de cavités régulierement arrondies ou polyédriques, séparés par

des cloisons fibreuses, d'épaisseur réguliére, sans interposition de tissus hotes.

Ces dilatations lymphatiques envahissent le tissu conjonctif et s'étendent, parfois,

jusqu'aux muscles sous-jacents.
Les cellules musculaires lisses peuvent étre présentes dans les parois des vaisseaux.

Ces cavités contiennent réguliéerement de nombreux lymphocytes.

5.1.3 Lymphangiome kystique (LK)

75 a 90% des LK touchent le cou, et dans la topographie intra-abdominale(5 a
7 %) la localisation rétropéritonéales du LK est moins fréquente comparée a la localisation

mésentérique [115].

Le LK est formé de cavités kystiques bien circonscrites, bordées ou non d'un
endothélium qui repose sur un stroma composé d'une maille de collagéne et de tissu
fibreux. La paroi contient des ilots lymphocytaires [45] et parfois des fibres musculaires
lisses. Les lymphangiomes doivent étre distingués des lymphangiomyomes qui sont
composés essentiellement de fibres musculaires lisses séparées par de petites chaines

lymphatiques.

Il serait judicieux de noter que les LK rétropéritonéaux peuvent étre associés a une
réaction inflammatoire trés marquée, rendant leur nature lymphatique non évidente et
parfois donnant l'impression d'une tumeur maligne. Le diagnostic différentiel histologique

peut étre difficile, a moins que la nature kystique sous jacente de la lIésion ne soit reconnue
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[47]. La connaissance de ce fait inhabituel permettrait de redresser le diagnostic.

5.2 Les hémangiomes pures

Ils sont trés rares. Les quelques cas rapportés dans la littérature sont soit isolés, soit
associés a d'autres localisations chez le méme sujet. Il s'agit de masses polylobées, molles,
bleutées. La ponction raméne du sang pur. lls sont difficilement extirpables du fait de leur

mauvaise limitation. Ils peuvent étre confondus avec des hémolymphangiomes [8].

5.3 Les hémangio—sarcomes

Ils sont encore plus rares. Les rares cas de tumeurs authentiquement

angiosarcomateuses décrites dans la littérature ont des volumes généralement
modérés, un aspect multinodulaire, noiratre ou bleuté. Elles sont trés hémorragiques. Leurs

limites sont imprécises.

La structure histologique comporte de trés nombreuses fentes vasculaires
irrégulieres, a limite endothéliales et a paroi plus ou moins riche en fibroblastes et en

cellules musculaires lisses [8].

5.4 L'hémangiopéricytome (HPC)

L'HPC est une tumeur rare développée a partir des péricytes de zymmermann. |l
représente moins de 1% de toutes les tumeurs vasculaires, l'atteinte rétropéritonéale

représente la deuxieme localisation apres celle des membres [34].

L'examen histopathologique pose le diagnostic de I'némangiopéricytome (HPC) et
établit le diagnostic différentiel en éliminant les autres tumeurs vasculaires et

sarcomateuses.

Cependant, il ne permet pas de distinguer les formes bénignes des formes malignes,
ni de faire la différence entre les HPC primitifs ou métastatiques, ni d'établir un pronostic

[36]. C'est le plus souvent I'évolution qui tranchera.
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5.4.1 Le siége

L'HPC est une tumeur de siege ubiquitaire [116]. Elle peut se trouver dans de
nombreux territoires comme le tissu cellulaire sous- cutané des membres, de la téte et du

cou, ou dans les organes les plus profonds : médiastin, nasopharynx et rétropéritoine.
5.4.2 L'aspect macroscopique
L'aspect typique est celui d'une masse ovoide, généralement dure et ferme, mais

parfois molle, bien limitée, sans infiltration péritumorale, de couleur jaune a marron clair,

fréquemment nécrotique et hémorragique [117,118].

La tumeur est encapsulée, elle peut cependant présenter des déhiscences au niveau

desquelles se produisent des nodules de dissémination.

Le parenchyme, compact parfois, apparait entrecoupé de travées fibreuses
irrégulieres, creusé de cavités a la lumiére plus ou moins étroite.

5.4.3 L'aspect microscopique (figure 44)

L'HPC est formé de trois éléments fondamentaux : les capillaires sanguins, les
cellules tumorales épithélioides ou fusiformes, le stroma. Leur agencement fait apparaitre la
formation d'un vaisseau a paroi originale, avec un revétement endothélial, enfin un anneau

périthélial plus ou moins épais pouvant figurer des places compactes.

Les colorations argentiques soulignent la fine résille réticulinique qui englobe
individuellement chaque péricyte et la basale du capillaire, autrement difficiles a identifier.

Cet ensemble est tres caractéristique d'un HPC malin [117].

Les éléments cellulaires ont un cytoplasme qui est trés faiblement éosinophile, et un
noyau fortement basophile et comportant de fréquentes monstruosités. Ces cellules

possédent parfois une forme trés spéciale dite en « hippocampe ». L'aspect des cellules des
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HPC est volontier ambigu, les cellules prenant une morphologie intermédiaire entre la

cellule ronde glomique et la cellule allongée du leiomyocyte.

Toutefois, ces cellules se distinguent nettement des histiocytes des capillaires par

I'absence de propriétés macrophagiques.

Figure 44 : Aspecthistologigue d’'un HPC(coloration HES, G x200) : Multiples cavités vasculaires

avec des cellules fusiformes péricytaires [34].

6. Les tumeurs desmoplastiques a petites cellules rondes [119,120,121]

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.

A l'analyse histologique, Il s'agit d'une prolifération tumorale constituée de massifs de

cellules bleues peu ou indifférenciées de petite taille, séparés par un stroma réactionnel
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desmoplastique abondant. L'index mitotique est élevé. Elles ont un profil
immunohistochimique complexe ; elles expriment simultanément les anticorps des tissus
épithéliaux (cytokératines et EMA), mésenchymateux (vimentine), musculaires (desmine) et

neuroendocriniens (NSE).

Les études cytogénétiques ont mis en évidence des anomalies du chromosome
11 a type de translocation non aléatoire t (11 ; 22) (p13 ; g12). Cette anomalie génétique

est spécifique de la maladie.

% Les tumeurs neuroectodermigues [8,100]

1. Les tumeurs des enveloppes nerveuses :
1.1 Le schwannome

Il se développe a partir des cellules de Schwann d'un fascicule nerveux. La

prolifération des cellules néoplasiques se fait dans I'endonévre a l'intérieur du périnévre.

La tumeur est en regle encapsulée avec a la coupe un aspect bigarré (figure 45.A) en
raison de la juxtaposition de zones dense et de zones myxoides, de la surcharge graisseuse
des cellules de schwann, et d'une transformation kystique fréquente par thrombose

vasculaire.

Le schwannome est une prolifération presque pure de cellules de Schwann d'aspect
fusiforme. Il ne contient pas de fibres nerveuses et il n'y a pas de prolifération des cellules

de I'endoneévre.

Les schwannomes peuvent étre compacts (type A d'Antoni) ou remaniés par de

I',edéme, parfois inflammatoires ou kystisés (type B d'Antoni : figure 45.B).
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Figure45.A: Aspect macroscopigue ala coupe d'un schwannome, montrant son hétérogénéité avec

des zones centrales de nécrose [122].

Figure 45.B : Aspect microscopique d'un schwannome type B d'Antoni : I'arrangement des

cellules fusiformes est hasardeux [123].
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1.2 Le neurofibrome

Le neurofibrome s'oppose point par point au schwannome. Il s'agit d'une tumeur
non encapsulée englobant le nerf dans sa totalité.

La prolifération tumorale contient tous les éléments du nerf : cellules de Schwann
allongées et sinueuses, cellules de I'endonevre, fibres nerveuses myéliniques ou
amyéliniques.

De nombreuses fibres collagénes traversent la tumeur dans toutes les directions. La
surcharge graisseuse du neurofibrome est fréquente. Les remaniements nécrotiques sont

rares.

2. Les tumeurs du systéme sympathique
2.1 Les neuroblastomes et tumeurs apparentées

Le neuroblastome est une tumeur assez fréquente chez I'enfant et reste

exceptionnelle chez I'adulte, et la localisation abdominale se voit dans 55% des cas [124].

2.1.1 Macroscopie

Les neuroblastomes peuvent se localiser tout le long du systéme sympathique, de la
base du crane au pelvis.
Il s'agit en général de volumineuses tumeurs, friables, de coloration beige a gris,

entourées d'une fine capsule. Les remaniements nécrotiques sont fréquents.

2.1.2 Microscopie

Les neuroblastomes se caractérisent par leur possibilité de maturation spontanée, au
cours de laquelle les neuroblastes, cellules rondes, indifférenciées, vont donner naissance a
de volumineux neurones bipolaires, identique a ceux que I'on observe dans le ganglion
sympathique normal. Fait rarissime en cancérologie : cette mutation peut étre complete et
aboutir a la transformation d'une tumeur maligne en une tumeur bénigne. Il existe de ce fait,
toutes les formes de passage entre le neuroblastome pur (tumeur maligne ne renfermant que
des cellules indifférenciées), et le ganglioneurome (tumeur bénigne, ne renfermant que des

neurones bipolaires).
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3. Les tumeurs du systeme parasympathique : les paragangliomes
3.1 Macroscopie

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 caractére infiltrant et présentent des remaniements nécrotico-

hémorragiques.

3.2 Microscopie

La structure microscopique des paragangliomes est caractéristique. Ils 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.

Les cellules principales sont entourées de petites cellules qui expriment la proteine

S100.

< Les tumeurs vestigiales [8,100]

1. Les kystes wolffiens et mullériens

Ils sont développés a partir de reliquats des canaux de Wolff et Miller. lls sont trés
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.

2. Les tératomes

Les tératomes matures du rétropéritoine sont rares. Il 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.
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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 trés agressives.

3. Les chordomes

Ils constituent le dernier groupe de tumeurs nées a partir de reliquats de la
notochorde et presque toujours développés dans l'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. Elles forment
alors des masses mal limitées, un peu gélatineuses, difficilement extirpables, récidivantes

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 (07 cas soit 87.5%), suivie
par la variété neuroectodermique (01 cas soit 12.5%) . aucun cas de tumeurs véstigiales n’a

été répertorié.
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Figure 46: Anatomie pathologique des TRP dans les différentes séries

< Immunohistochimie [108, 125]

L'immunohistochimie est 'outil quotidien du diagnostic anatomo- pathologique. Elle
reste pour le pathologiste comme pour le clinicien l'outil de prédilection qui permet en
routine un diagnostic de certitude quant a la nature histologique d'une tumeur
rétropéritonéale (Tableau XIl), et autorisera de plus en plus souvent dans l'avenir la
sélection des patients pour des traitements ciblés. Schématiquement, c'est un systéme de
mise en évidence immunologique a trois étages : anticorps spécifique appliqué sur
I'antigene, systéme de révélation et d'amplification fondé sur une association d'anticorps et
de peroxydase, chromogeéne visualisant la réaction. Les coupes se lisent sur un microscope

classique.

Les anticorps spécifiques utilisés sont trés nombreux, cependant, leur sensibilité et
leur spécificité varient et l'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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Tableau Xll:Sarcomes pour lesquelsl'immunohistochimie joue unrélediagnostique déterminant.

Types de tumeurs Anticorps principaux
Liposarcomes bien différenciés ou dédifférenciés MDM?2 CDK4
Rhabdomyosarcomes Myogénine
Tumeurs stromales gastro-intestinales (ou GIST) CD117 CD34
H-caldesmone
Angiosarcomes CD31 CD34
HHV8
Sarcomes synoviaux Cytokératines EMA
CD34 (tjrs négatif)
Sarcomes épithélioide Cytokératines EMA CD34
Sarcomes a cellules claires PS100 HMB45
Melan-A
Tumeur desmoplastique intra-abdominale a cellules rondes Cytokératines EMA
Desmine

% La biologie moléculaire[125]

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 prélévement 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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VIl. Traitement:

S'il est admis depuis soixante ans que le traitement des TRP est avant tout chirurgical, il
est temps, devant son inconstante efficacité, d'intégrer la prise en charge thérapeutique de ces
tumeurs dans une approche pluridisciplinaire comprenant un chirurgien, un oncologue et un
radiothérapeute, afin de minimiser les risques de récidive locale et d'améliorer la survie globale, tout

en préservant au mieux, la fonction des organes de voisinage.

Le volume tumoral, souvent important vu la latence clinique, et les rapports viscéraux,
expliquent la difficulté du contréle de la tumeur primitive et conferent des impératifs particuliers a la

chirurgie surtout mais aussi a la radiothérapie.

s Moyens :

4. La chirurgie

Dans notre série, la chirurgie était le principal outil thérapeutique adopté :100% de nos
patients ont beneficié d’'une chirurgie a but diagnogtique et thérapeutique, ceci conconcorde avec

les données de la littérature :

La chirurgie représente certainement l'acte thérapeutique incontournable des Tumeurs

rétropéritonéales (TRP). Seule une exérese compléte permet d'espérer un traitement a visée curative.

En général, les possibilités d'exérese sont dictées par la taille de la tumeur et ses rapports avec

les organes de voisinages.

1.1 Préparation du malade

L'appréciation de ['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 [126].
Cette préparation implique :

~ Un régime sans résidus,

~ Purgatifs et lavements évacuateurs avant l'intervention

~ Antianaérobies pendant une semaine.

1.2 Voies d'abord

Dans notre série: la voie d’abord utilisée pour nos 08 malades était la voie

transpéritonéale soit 100%, cependant 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.

Le volume tumoral souvent important impose le choix d'une voie d'abord large afin de
permettre une exploration compléete de I'abdomen [103,129,130], une meilleur évaluation de

I'extension tumorale et la réalisation d'une exérése étendue

L'abord chirurgical transpéritonéal par une incision médiane semble répondre a ces criteres

et est le plus utilisé [8,130].

Une laparotomie xypho-pubienne est souvent suffisante. Toutefois, devant un SRP de
grandes dimensions, une thoracophrénolaparotomie peut s'imposer. Mais cette éventualité reste

rare (6,6%).

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 derniére est mentionnée dans ce contexte uniquement pour étre
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condamnée, car c'est l'un des facteurs les plus importants qui contribue a une mauvaise

exposition de la tumeur, au risque hémorragique et a la déhiscence tumorale [131].

La voie extrapéritonéale par lombotomie, est réservée aux tumeurs latérales et peu
volumineuses dont les explorations préopératoires laissent prévoir la bénignité [8].Dans notre
série la voie extra-péritonéale n’a été optée pour aucun patient.

Tableau XIlI : Voies d'abord des tumeurs rétropéritonéales de I'adulte (D'aprés Boris Azeau et

Guivarc'h) [8]
Voie d’abord Nombre de cas Pourcentage %

Transpéritonéale 421 93,5%

~ Médiane 320 76%

~ Latérale 41 9.7%

~ Transversale 33 7.8%

~ Thoraco-abdominale 27 6,4%
Extrapéritonéale 29 6,4%

~ Lombaire 26 89,6%

~ Périnéale 3 10,3%

Tableau XIV: Fréquence de la voie transpéritonéale d’aprés la littérature

T A.Ameur A.Boris G.Kantor N.Benissa | A.Sakel Notre
. [91] (8] [152] [37] [32] série
la voie 66% 93,5% 70% 100% 82% 100 %
transpéritonéale
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Figure 47 : Détermination de la résécabilité - Manceuvres opératoires[131]

Légende :

1. :La premiére étape : Etablissement d'un plan de dissection de la tumeur par rapport
aux structures vasculaires majeuresabdominales.

2. :lLa deuxiémeétape:Dégagementdesforamensvertébraux.
VCI : Veine Cave Inférieure

Ao : Aorte

Dans les séries publiées avant 1980, les taux de résécabilité n'excédaient pas 40%. Par contre,

dans les séries les plus récentes, ces taux sont de l'ordre de 60 a 70 % des cas.

L'étude cumulative de plusieurs séries de SRP concernant 560 patients, note un taux de

résécabilité de 72% avec 53% de résection complete, 19% de résection partielle et 21% de biopsie
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seule. Les liposarcomes se prétent plus aux exéreses complétes que le reste des SRP [116].

L'exérese peut étre récusée en cas de :

=

Envahissement de la racine du mésentere [126].

*

Envahissement important des gros vaisseaux [126]. Pour certains auteurs |I'envahissement
des gros vaisseaux n'exclue pas une éventuelle exérése de la lésion avec reconstruction
vasculaire [126]. L'envahissement ou l'extension circonférentiel de l'aorte peut conduire a
réaliser un pontage aorto-bifémoral. De méme, l'envahissement de la veine cave peut
conduire a l'exérése de la veine cave sans obligatoirement effectuer un remplacement

prothétique compte tenu des risques emboligénes.

+ Envahissement ou engainement circulaire de I'artere mésentérique supérieure.

1.3. Exérese et contraintes

Dans notre série : Du fait de I'envahissement des organes de voisinage, I’éxerése de la
tumeur était accompagnée d’une résection viscérale dans 02 cas soit 33% des résections

complétes :
4+ néphréctomie droite dans 01 cas.
4+ néphréctomie gauche dans 01 cas.
La résection chirurgicale doit se forcer a étre compléte et passer en zone saine [132].
Pour les tumeur malignes, qui sont les plus fréquentes dans ce contexte, ainsi

que pour les tumeurs bénignes, dépourvues de pouvoir métastatique, mais se comportant
localement comme des tumeurs malignes (vu leur caractére invasif et infiltrant cas des tumeurs
desmoides [133]), il faut envisager I'exérese d'un cadrant abdominal, en emportant les visceres

qui sont situés au contact de la tumeur, méme s'ils sont apparemment non envahis [126].

Ces impératifs carcinologiques imposent parfois le sacrifice d'organes dans 20 a 30% des
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cas de SRP. Ainsi I'exérése peut étre élargie aux reins, a la rate, au célon, a la vessie ou aux gros
vaisseaux [126].

Tableau XV : Fréguence des organes réségués en monobloc lors des chirurgies pour sarcome

rétropéritonéal réalisées en centre expert [19].

Organes Rein Colon Rate Pancréas Surrénale Diaphragme Paroi Psoas Autres
réséqués
(%) 58% 39% 58% 70% 57% 67% 49% 48% 68%

L'exérése de la tumeur et des organes situés a son contact doit se faire en « monobloc »
sans effraction tumoral en raison du risque de récidive locale ou de sarcomatose surtout.(Fig

47.B)

Volumineux liposarcome
rétropéritonéal ,v :
(scanner). / (Rein gauche )

Figure 48. A :Coupe scannographigue axiale de I’abdomen objectivant une géant liposarcome
droit rétropéritonéal
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Méme malade.

Vue chirugicale apres exérése. Piece opératoire (monobloc)

5

Veine cave

Figure 48.B : piéce opératoire aprés résection en monobloc de la masse tumorale ( meme patient

Fig 47. A)

Dans le cas des sarcomes, une étude effectuée a l'institut Gustave Roussy de villejuif
[126], a montré que les taux de récidive locale, spécifiques par organe et en fonction de
I'exérése ou non d'un viscére refoulé par la tumeur, passait pour l'intestin de 26 a 0 %, et
pour l'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'exérese 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 [126].
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La qualité de la résection tumorale doit étre définie selon les critéres de [|'union

international contre le cancer (UICC) [115,134,40,136]:

L RO : absence de reliquat tumoral microscopique (résection in sano).

+ R1 : présence d'un reliquat tumoral microscopique.
% R2 : présence d'un reliquat tumoral macroscopique.
Les exéreses completes regroupent les types RO et R1.
Selon Stout, une exérése compléte doit passer a distance de la tumeur de 3cm au moins.

Toutefois, dans certains cas de TRP, comme dans le cas des TD, les résections a marges
négatives ne sont pas nécessairement larges. Une étude a montré que quand on distingue les
tumeurs a marge étroite (<1mm) de celles a marges larges (>1mm), aucune différence dans les
résultats n'est notée. Ainsi dans le cas d'une TD par exemple, il semble qu'une résection
adéquate est celle qui assure une marge chirurgicale microscopique méme si cette derniere est

étroite [137]. Quand la tumeur est inextirpable, la réduction chirurgicale est de mise, car elle

permet de:

4+ Soulager les symptdomes, devenus génants, et améliorer ainsi le confort du

patient [8,138].

% Réduire le volume tumoral dans le but de pouvoir associer un traitement

adjuvant en per ou en postopératoire [8].
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Tableau XVI : Résecabilité des TRP dans les différentes séries

Série N.Benissa J. Soufran F.C.Fekete ME.Brennan o
[15] [13] [33] [151] Notre serie
Résection complete 50% 71% 57% 65% 75%
Résection partielle 50% 7,5% 24% 14% 25%
Non résécable 0% 21,5% 19% 21% 0%
Résection d’organes 27% des 35,7% des 35% des 83% des 33 % des
adjacents résections résections résections résections résections
complétes complétes complétes complétes complétes
5. Radiothérapie
Dans notre série : seulement 01 seul patient a benéficié d’une radiothérapie soit 12.5% ,

Néanmoins la radiothérapie fait également partie de I'arsenal thérapeutique de TRP. Celle-ci est

limitée par la radiotolérance des organes de voisinage.
Une toxicité majeure aux structures rétropéritonéales et des entérites radiques

sévéres ont été rapportées [139].

Il n'est pas possible de délivrer plus de 50 a 55 Gy, ce qui est insuffisant pour
stériliser une tumeur volumineuse. Par contre en postopératoire, un reliquat tumoral de

petite taille ou microscopique peut étre accessible a une irradiation [140].

Le type histologique ou le degré de radiosensibilité des TRP conditionnent également

les possibilités thérapeutiques en matiére de radiothérapie.

Parmi les TRP, les tumeurs mésenchymateuses et neuro-éctodermiques sont les plus

radiorésistantes [8].

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

radio-sensibles [126].

La radiothérapie se présente sous diverses formes [27,141] :
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4+ Radiothérapie externe pré-opératoire.

i

Radiothérapie per opératoire ou IORT (intra operative radio therapie).

=

Brachythérapie ou curithérapie.

+ Radiothérapie externe postopératoire.

2.1 Radiothérapie externe préopératoire

On lui connait certains avantages [142] :

v Elle permet d'améliorer la résection chirurgicale en marges saines.

v' Elle réduit le risque de dissémination tumorale systémique et péritonéale secondaire

a la manipulation chirurgicale.

La totalité du volume tumoral irradié étant importante en préopératoire, I'apparition

d'une fibrose post-radique représente une complication non rare [143,144].

On lui reproche également la fréquence des complications neurologiques

[130] et digestives [134].

Elle est surtout préconisée pour des tumeurs volumineuses inextirpables afin de les

rendre résécables.

2.2 Radiothérapie péropératoire ou IORT [126,144.,145]

Ce procédé nécessite l'isolement du lit tumoral, apres l'exérese chirurgicale, et

I'écartement des structures anatomiques mobiles avoisinantes tels que les vaisseaux.

Les tissus sains ne pouvant étre écartés, les ureteres et les structures nerveuses

périphériques sont protégés par des feuilles de plomb.

On délivre une fraction de radiation, puis le temps chirurgical reprend. Elle peut étre

complétée par une radiothérapie postopératoire.

L'avantage de la radiothérapie peropératoire est de pouvoir délivrer en un seul temps
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une plus grande dose de radiation et de mieux controéler la récidive locale.

Plusieurs études ont confirmé une toxicité moindre de ce type d'irradiation par

rapport a une radiothérapie postopératoire habituelle.

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 maniére systémique avec une toxicité nerveuse

périphérique sévére [126].

Les difficultés de réalisation et la non disponibilité de ce type de radiothérapie en

limitent l'utilisation.

2.3 Brachythérapie ou curiethérapie [126,141]

La curiethérapie consiste a placer des aiguilles radioactives dans le lit tumoral, aprés

exérese chirurgicale de la tumeur.

Elle permet de délivrer des rayonnements dans un territoire a haut risque de

récidives.

On peut y avoir recours en cas de récidives locales sur des localisations anatomiques
difficilement accessibles a une radiothérapie externe ou en cas de résection tumorale

incomplete afin de préserver la fonctionnalité d'un organe.

L'impossibilité d'écartement des structures anatomiques dans ce grand espace a
risque ainsi que la proximité des structures vasculaires peuvent limiter I'application de la

brachythérapie adjuvante pour les TRP.
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24 Radiothérapie externe postopératoire

Dans notre série : un seul patient (liposarcome grade 03 FNCLCC) a béneficié d’une
radiothérapie externe post-opératoire (25 séances a 35Gy). Méme si aucune étude
randomisée n'a été conduite pour montrer l'effet de la radiothérapie postopératoire, des
études rétrospectives ont utilisé la radiothérapie combinée a la chirurgie pour le traitement
des TRP, notamment des SRP, vu leur meilleur résultat sur le controle local de la tumeur et

sur la survie :

Fein et al. ont trouvé qu'une dose de plus de 55 Gy améliorerait la probabilité du

control local.

Stoeckle et al. ont montré une réduction significative des récurrences locales chez les

patients qui ont recu une radiothérapie adjuvante [146].

Cody et al. comparent un taux de controle local de 33% obtenu aprés traitement par
la chirurgie seule avec un taux de 53 % quand la chirurgie a été complétée par la

radiothérapie postopératoire [144].

La radiothérapie externe postopératoire permet également d'espacer l'intervalle libre
entre deux récidives. Catton et al. ont trouvé que des doses d'irradiation superieure a 35 Gy

apreés une chirurgie compléte retardaient les récurrences locales [146].

Vu la fréquence des récidives locales dans certains cas de TRP malignes, aprés une
chirurgie qui se veut curative, certains auteurs préconisent la radiothérapie externe

postopératoire, comme standard, pour le traitement locorégional de la tumeur.

Le champs de l'irradiation doit comprendre I'ensemble du lit opératoire, avec des

marges de sécurité importantes et comprenant les trajets et orifices des drains [40].

Les inconvénients de cette thérapeutique, sont surtout en rapport avec la difficulté a

identifier les zones a irradier [142], et la tolérance limitée des organes avoisinants.
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On lui reproche également le risque de rendre difficile, voire impossible, une

chirurgie de rattrapage, en cas d'évolution récidivante [50,142].

6. Chimiothérapie

Dans notre série: dans 02 cas I’examen anatomopathologique était en faveur d’une
tumeur maligne avec une exérése incompléte et une marge positive a I’examen microscopique

(R1) et (R2).

Les patients ont été orienté vers le service d’oncologie pour un traitement adjuvant par

chimiothérapie.
PROTOCOLE :
v" Doxorubicine+Ifosfamide dans 01 cas de liposarcome grade 2

v" Doxorubicine+vincristine+cyclophosphamide dans 01 cas de chondrosarcome

mésenchymateux.

Une revue de la littérature a permis d’affirmer le r6le plus au moins important que pouvait
jouer la chimiothérapie dans le traitement des tumeurs rétropéritonéales en fonction du type

anatomopathologique de la tumeur :
Les protocoles sont multiples et sont parfois combinés avec une irradiation.

Cette chimiothérapie, tout comme la radiothérapie, peut étre administrée en

préopératoire ou
postopératoire s'adressant a des marges positives.

Pour les tumeurs mésenchymateuses, les drogues individuellement les plus efficaces
paraissent étre l'adriamycine, les alcaloides de la pervenche, les agents alkylants , le DTIC

qui sont considérés comme les drogues de premier rayon, ensuite viendraient le
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methotrexate et I'actinomycine D [8]. Il faut souligner l'inefficacité sur de telles tumeurs des

dérivés de platine [8].

Dans le cas particulier des sarcomes, les drogues reconnues les plus actives sont la
doxorubicine et les agents alkylants (Cyclophosphamide, Dacarbazine et Ifosfamide)

[111,147]. (Tableau XVII)

Pour les tumeurs vestigiales, les produits les plus efficaces sont I'adriamycine, les
poisons du fuseau, les agents alkylants avec, en premier lieu, le cyclophosphamide le plus
facile a manier, la bléomycine, le methotrexate, I'actinomycine D et surtout, le cis-diamine-
dichloroplatinum dont l'usage a marqué un progrés évident dans le traitement de ces

tumeurs embryonnaires [8].

Tableau XVII : Tableau résumant les principales drogues actives en monothérapiedans les

sarcomes des tissus mous, quelle que soit leur origine [153]

Drogues Taux de réponse

Doxorubicine 27 a 34%
Vincristine 40%
Etoposide (VP16) 6%
Dacarbazine (DTIC) 16 %

Cisplatine 7a23%

Cyclophosphamide 8a16%
Ifosfamide 30%
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% Indications [8,100]

1. La chirurgie

Nous allons traiter les indications chirurgicales successivement vis a vis des TRP

opérées pour la premiere fois et des récidives tumorales.

1.1 Les tumeurs primaires

1.1.1 Les tumeurs liquides

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

1-1-2 Les tumeurs solides

L'exérese large est l'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 :

v" Une structure mésodermique dont la potentialité maligne est quasi constante, justifie
l'exérése « impitoyable » de la tumeur et de son environnement ainsi qu'un

élargissement de principe aux organes dont la proximité fait redouter I'envahissement.

v/ une structure ectodermique, plus exposée en cas de malignité aux métastases qu'aux
récidives loco- régionales, reléve certes de I'exérése complete, mais avec un

élargissement de nécessité limité aux seuls tissus directement envahis par la tumeur.
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1-1-3 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.

1.2 Les tumeurs récidivées

Leur approche thérapeutique diverge entre d'une part les partisans de [I'exérese

systématique, et d'autre part les tenants de I'abstention « raisonnée ».

La décision opératoire doit prendre en considération :

v Que le volume de la récidive n'est pas un critére suffisant et, comme pour la tumeur
primaire, il appartient aux explorations complémentaires de préciser son accessibilité
chirurgicale.

v' Le traitement mis en ceuvre antérieurement : si l'intervention primaire a été suivie d'une
irradiation massive, le risque radio-lésionnel qui en résulte pour les visceres abdominaux
incite a la plus grande réserve.

v~ Le type histologique et le potentiel évolutif de la tumeur :

v' L'exérése itérative, si nécessaire élargie, trouve sa meilleure indication en présence d'une

malignité atténuée, elle est plus discutable s'il s'agit d'une tumeur rapidement évolutive.

2. La radiothérapie

La radiothérapie doit étre réservée aux tumeurs cytologiquement et histologiquement
malignes
Les indications de la radiothérapie dans le traitement des TRP dépendent de Ila

radiosensibilité de chaque type histologique.

2.1 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.
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2.2 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 :

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

volumineuses faisant suspecter des difficultés d'exérese chirurgicale
v En postopératoire :

& lorsque I'exérése a été compléte, la question reste toujours posée de la légitimité
d'une irradiation postopératoire.

& lorsque I'exérése a été incompléte, la radiothérapie postopératoire peut stériliser
les résidus de petite taille par des doses de 50 a 55Gy.

+ 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.

Une radiothérapie purement palliative peut également étre employé en cas de métastases

algiques ou entrainant des génes fonctionnelles.

3. Chimiothérapie

Pour les chimiothérapeutes, il faut distinguer dans le traitement des TRP de l'adulte les

tumeurs mésenchymateuses des tumeurs vestigiales.
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3.1 Les tumeurs mésenchymateuses

Leur diversité histologique est extréme, mais il s'agit avant tout de distinguer :

4+ Les tumeurs a évolutivité essentiellement locale, souvent extensive et exposant au

risque de récidive in situ.

4+ 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 l'exérése 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.

3.2 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 exérése chirurgicale immédiate n'est en

général pas possible.

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
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VIlIl. Evolution et pronostic :

Dans notre série : L’évolution a long terme était difficile a apprécier par manque d’un suivi
régulier de tous nos malades, 03 cas ont été perdus de vue. Dans 01 cas, le contrdle
scannographique a montré une récidive laquelle a fait I'objet d’'une deuxiéme intervention avec
une impossibilité de faire une résection tumorale compléete, une décision d’abstention
thérapeutique a été prise .Dans 02 cas, I’évolution a été jugée favorable avec un recul de 2 ans
pour 01 cas et 4 ans pour le deuxiéme cas. Dans 02 cas, les suites ont été marqués par le déces
dans les 2 ans suivant la chirurgie, cependant il n’y avait pas assez de recul pour une évaluation
précise de la mortalité a long terme. Selon la littérature 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 [154].

La résection compléte de la tumeur avec absence de marge microscopique est un des

principaux facteurs pronostiques [155, 156].

Singer [155] a montré I'importance des marges de résection de la tumeur sur la survie
a5ans:R0O:70%desurviea5ans;R1:45%;R2:15%.

Les autres facteurs pronostiques sont :

4 La taille tumorale :

Est décrite comme facteur pronostique par plusieurs auteurs [34,95,157].

4+ La localisation tumorale :

v' La localisation initiale du liposarcome au rétropéritoine est un élément de mauvais

pronostic [158].

v Le siege intra abdominal des tumeurs desmoides est considéré comme facteur de

mauvais pronostic.

& L’age du patient :

Dans diverses séries, I’dge avancé du patient est décrit comme un facteur de
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mauvais pronostic des sarcomes rétropéritonéaux [95,157,158].

+ Le grade:
il s’agit du premier facteur pronostique chez les patients qui ont eu une résection
compléte. 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 spécifique des patients présentant un léiomyosarcome est le

double de celui des patients porteurs d’un liposarcome [82]. Le type histologique serait plus un
facteur 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 systéme 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 [159] :

e typel: bas grade, résection compléte, 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 considére que selon les criteres de I'UICC, les statuts RO et R1

correspondent a des résections complétes. 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’exérése des organes de voisinage. Le rein et le colon sont les deux organes le plus
souvent envahis et donc emportés avec la tumeur plutot que de faire une dissection au contact,

pour avoir une résection RO [155].
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IX. Surveillance :

Dans notre série :Le controle scannographique a montré dans 01 cas une récidive laquelle
a fait I'objet d’'une deuxiéme intervention avec une impossibilité de faire une résection tumorale
complete, une décision d’abstention thérapeutique a été prise, d’ou I'importance d’un suivi

régulier pour une prise en charge précoce en cas de récidive :

Le suivi clinique post-opératoire et l'imagerie doivent se poursuivre jusqu'a 5 ans et au-

dela en raison du risque continu de rechute a long terme [160].

Le taux de survie a 5 ans est proche de 50 a 60% chez tous les patients atteints de
STM,avec 80 % des décés au cours des 5 premieres années dus a des récidives ou a des

métastases dans les 2 a 3 premieres années [161].

Des examens physiques réguliers tout les 3 mois avec une radiographie du thorax et un
scanner abdomino-pelvien tout les 6 mois pendant les 2 a 3 premieres années seront
nécessaires et peuvent étre réduits a un an apres la période initiale de risque élevé de récurrence

[162].Pour certains sous types histologiques le pet-scan peut étre utile.

Les métastases pulmonaires ou hépatiques, lorsqu'elles sont isolées chez un patient sain,

peuvent étre réséquées [162].
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Figure 49 : arbre décisionnel du bilan diagnostique d’une masse rétropéritonéale [32]
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La principale limite de cette étude réside dans le recueil rétrospectif des
données.

Nous avons été confrontés a des difficultés dans la collecte des informations
dans les dossiers qui nous a conduit a solliciter les médecins traitants au niveau des
autres services, principalement au niveau des services d’anatomie pathologique et

d’oncologie du CHU de Marrakech.

Les difficultés rencontrées étaient les suivantes :

v" Nous n’avons pas pu récupérer tous les dossiers des patients atteints d’une
TRP ayant bénéficiés d’une prise en charge au service de chirurgie viscérale
ce qui a limité le nombre de cas étudié a 08 cas.

v" Un grand nombre d’informations importantes n’est pas mentionné dans les
dossiers exploités : comptes rendus anatomo-pathologiques et protocoles
de chimiothérapie.

v" L’évolution a long terme n’a pu étre évaluée pour tout les patients : 03 cas

ont été perdus de vue soit 37.5%.
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Il est recommandé de faire une biopsie echo ou scanno guidée avant toute

intervention chirurgicale en ce qui concerne les tumeurs rétropéritoneales primitives :

les biopsies trans—péritonéale , trans— sphinctérienne et trans-vaginale sont a

proscrire du fait du risque d’essaimage péritoneal et de dissémination sur le trajet de

ponction.

Le diagnostic définitif des tumeurs rétropéritoneales repose sur la chirurgie qui

reste également le traitement le plus efficace et qui peut étre élargie aux organes de

voisinage, la voie d’abord recommandée reste la voie transpéritonéale. La voie

extrapéritonéale par lombotomie, est réservée aux tumeurs latérales et peu

volumineuses dont les explorations préopératoires laissent prévoir la bénignité.

Le traitement chirurgical peut étre associé en cas de tumeur évoluée ou

d’éxerese incompléte a une radiothérapie et\ou une chimiothérapie. En effet, la

radiothérapie postopératoire permet d’espacer l'intervalle libre entre deux récidives.

Des doses d’irradiation supérieure a 35 Gy apres une chirurgie compléte sont

récommandées et retarderaient les récurrences locales.

Du fait du haut risque de récidive, il est est recommandé de faire un suivi post-

opératoire avec des examens physiques réguliers tout les 3 mois et un bilan

radiologique comprenant une radiographie thoracique et une TDM abdomino-

pelvienne tout les 6 mois durant les 3 premieres années .Ces examens peuvent étre

réduits a un an apres la période initiale de risque élevé de récurrence.
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Outre les approches thérapeutiques classiques précédemment cités d'autres nouvelles
méthodes thérapeutiques, entrainant des réponses partielles ou complétes de certaines variétés
histologiques, ont été rapportées dans la littérature. Toutefois, le nombre de patients traités par
ces agents est petit, la durabilité des réponses n'est pas bien documentée et les taux de réponse

n'approchent pas ceux obtenus avec la chirurgie conventionnelle et la radiothérapie :

< La sclérothérapie

La sclérothérapie a été utilisée pour le traitement des lymphangiomes kystiques
[46,68,150]. Il existe plusieurs agents sclérosants. Ogita et al. ont rapporté le premier cas traité
en utilisant le OK-432 (un mélange lyophilisé dérivant de Il'incubation de streptocoques
pyogénes du groupe A d'origine humaine) comme agent sclérosant pour les lymphangiomes

kystiques cervico-faciaux.

En la comparant a la chirurgie, La sclérothérapie OK-432 avait peu de complications, mis a
part une réaction fébrile systémique durant 2 a 3 jours et une sensibilité avec gonflement durant
une semaine apreés l'injection. Aucune réaction inflammatoire pouvant endommager la peau sus-

jacente ou entrainer la formation de cicatrice n'est apparue.

Keiichi et al. rapportent le cas d'un lymphangiome rétropéritonéal volumineux traité par

sclérothérapie OK-432.

< La thérapie ciblée

Il est également possible de mettre en ceuvre une thérapie ciblée. Une thérapie
ciblée est un médicament qui se lie a une protéine ou une structure spécifique jouant un
role dans la croissance et la progression de la tumeur. Ses effets secondaires different de
ceux des chimiothérapies classiques et dépendent du mécanisme d'action des
médicaments. Les médicaments ciblés approuvés pour le traitement des sarcomes des

tissus mous en Europe sont :
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= Le Pazopanib (pour les sarcomes des tissus mous autres que les liposarcomes®)
= L'Imatinib (pour traiter les dermatofibrosarcomes, quand ils requierent une thérapie
générale*®)
Les risques et effets secondaires de la thérapie ciblée :
Le Pazopanib et I'lmatinib sont les seules thérapies ciblées approuvées pour le

traitement médical des sarcomes des tissus mous.
= Les principaux effets secondaires du pazopanib incluent des cedémes (des jambes, bras et visage),
un probléme de cicatrisation des plaies, de I'hypertension artérielle, des diarrhées, de la fatigue,
une fonction hépatique anormale (souvent marquée par une élévation des enzymes hépatiques
mesurée lors des analyses de sang), des troubles de la coagulation (saignements et formation de

caillots) et une modification des cheveux.

* L'Imatinib peut causer des étourdissements, des diarrhées, des nausées et
vomissements, des crampes musculaires, des saignements, une vision floue, des
cedémes*, le plus souvent autour des yeux ou dans les jambes, et des
engourdissements ou des fourmillements dans les mains, les pieds ou les levres.
L'imatinib peut également causer une neutropénie qui reste la principale complication a
redouter.

= La plupart de ces effets secondaires peuvent étre traités avec des médicaments

appropriés ou des ajustements de doses ; c'est pourquoi il est trés important

d'informer votre médecin des troubles que vous ressentez.

% La thérapie hormonale

L'effet des facteurs hormonaux a été proposé parmi les  différentes hypothéses
étiopathogéniques des tumeurs desmoides (TD). Lim et al. ont trouvé que 33% des TD
exprimaient des récepteurs aux oestrogenes [24]. D'autres auteurs rapportent qu'il existe des

récepteurs cellulaires aux oestrogenes dans pres des deux tiers des TD chez I'adulte et I'enfant
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[148]. Quoique, la négativité de ces récepteurs n'implique pas la non réponse aux

antioestrogenes [23,24].

Le mécanisme d'action exacte des antioestrogenes reste inconnu. Il existe plusieurs
théories, entre autres :

= Une régression induite par les facteurs de croissance,

= Une inhibition de I'angiogenese,

= La présence de sites de liaisons spécifiques (binding sites) : Une étude dirigée par
Lim et al. a montré que les sites de liaison aux antioestrogenes étaient
présents dans 79% des TD testées, tandis que seulement 33% manifestaient des
récepteurs aux oestrogénes. On pense que les sites de liaison aux antioestogénes
offrent sans doute une explication du mécanisme d'action des antioestrogénes [23].

= une altération dans l'expression des genes.

Une des hypotheses suggére que le fibroblaste lui-méme répond aux antioestrogénes et
stimulent les facteurs de croissance inducteurs [23].

Plusieurs publications ont rapporté l'effet positif du Tamoxiféne, un antioestrogéne
largement utilisé dans le traitement du carcinome du sein : Shields ainsi que Maseelall ont noté
une régression de certaines de ces tumeurs desmoides par des traitements antioestrogéniques

(Tamoxiféne) [23,24]

L'utilisation d'une hormonothérapie appropriée pourrait éviter le recours a une résection

extensive mutilante d'une tumeur récurrente.

L'hormonothérapie est dénouée de toxicité. Elle mérite d'étre essayée dans d'autres études

pour pouvoir évaluer de facon précise son efficacité.
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% L'immunothérapie

Les tumeurs desmoides ont montré une tendance a répondre a I'immunothérapie [24,149].
L'effet antiproliférant de l'interféron (INF) sur le fibroblaste a été utilisé.
Plusieurs cas de patients traités par INF-a ont été rapportés avec souvent des rémissions

complétes prouvées radiologiquement.

Une récente étude autrichienne multicentrique a évalué l'effet de I'INF seul ou en
association avec l'acide rétinoique chez 13 patients. Les auteurs concluent que I'INFa associé a
I'acide rétinoique, est une bonne alternative thérapeutique a la chirurgie en cas de récidive ; il
permet de prolonger la durée de rémission en cas de chirurgie intralésionnelle ou marginale
[149].

En revanche, les résultats de I'immunothérapie sont plutét décevants pour les sarcomes.
Aussi bien dans les essais européens qu’américains concernant I’anticorps monoclonal anti-
PD1(le pembrolizumab) qui ne montre aucune efficacité. Cela ne signifie pas pour autant que
I'immunothérapie ne sera pas une solution thérapeutique dans les sarcomes dans les années a

venir.
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«Fléau du siécle» par excellence, le Cancer aligne les victimes et personne n’est a I'abri.Selon
I'Organisation mondiale de la santé (OMS), un homme sur cing et une femme sur six dans le
monde développeront un cancer au cours de leur vie. En 2019, quelques 9,6 millions de déces
dus au cancer dans le monde ont été notifiés a I’Organisation mondiale de la santé (OMS) et,
d’aprés les données recueillies par le Centre international de recherche sur le cancer (CIRC), leur
nombre devrait atteindre 13 millions en 2030. Malheureusement dans les pays a revenu faible ou
intermédiaire comme le notre, il n'est guere aisé de trouver a la fois des moyens de diagnostic,
un traitement chirurgical de qualité, un ensemble de médicaments essentiels et des installations
de radiothérapie pour une prise en charge adéquate du cancer.

Les tumeurs rétropéritonéales primitives ont toujours été considéré comme rare, ce qui
éxplique que la prise en charge ne soit a ce jour pas encore totalement codifiée : cette étude
rétrospective colligée au sérvice de chirurgie viscérale du CHU de Marrakech couplée a une

revue de la littérature nous a permis d’aboutir aux conclusions suivantes :

< Les TRP primitives de I’adulte sont des tumeurs rares.

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

% Le bilan radiologique comportant échographie, TDM et IRM est nécessaire en
préopératoire afin de bien déterminer les rapports avec les différents organes.

< La ponction biopsique préopératoire est recommandée et doit étre réalisée avant
toute prise en charge thérapeutique.La ponction biopsie par voie transpéritonéale
est a proscrire : risque d’éssaimage péritonéal et de dissémination sur le trajet de
ponction.

< Le diagnostic définitif repose sur la chirurgie qui reste également le traitement le
plus

efficace et qui peut étre élargie aux organes de voisinage , la voie d’abord la plus
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fequement utilisée reste la voie transpéritonéale.

Le traitement chirurgical peut étre associé en cas de tumeur évoluée ou d’éxerése
incomplete a une radiothérapie et\ou une chimiothérapie.

La radiothérapie postopératoire permet d’espacer l'intervalle libre entre deux
récidives. Des doses d’irradiation supérieure a 35 Gy aprés une chirurgie complete
retarderaient les récurrences locales.

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

Le pronostic reste globalement péjoratif du fait du retard diagnostique.
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Résumé

Titre : Les tumeurs rétropéritonéales primitives : a propos de 08 cas au service de chirurgie
générale du CHU Mohamed VI de Marrakech

Mots clés: Tumeurs rétropéritonéales - Epidémiologie - Clinique - Paraclinique -
Thérapeutique —Evolution

Auteur : KHACHCHA ISMAIL

Introduction : Les tumeurs rétropéritonéales primitives regroupent toutes les tumeurs qui
naissent dans l'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 hétérogeéne de lésions, sont rares et posent,
aussi bien aux chirurgiens qu'aux pathologistes, des problemes liés :

e a leur diagnostic souvent tardif
e ala difficulté de reconnaissance de leur naturehistologique
e al'incertitude des critéres de bénignité et de malignité

e a la difficulté de préciser leur point de départ et leurs limites anatomiques
exactes.

e aux contraintes de l'exérese chirurgicale

Patients et méthodes : Nous proposons une étude rétrospective de 08 cas de tumeurs
rétropéritonéales, colligées au service de chirurgie viscérale au CHU Mohamed VI de Marrakech
durant une période de 4 ans (Janvier 2016 a décembre 2019).

Résultats : Nos patients étaient répartis en 05 femmes et 03 hommes avec un age
moyen de 57 ans.

Le délai diagnostique variait de 30 jours a 1 an avec une moyenne de 6 mois.

Les signes révélateurs ont été représentés essentiellement par la masse abdominale (08
cas soit 100%) et par la douleur (06 cas soit 75 %).

Le diagnostic positif a reposé sur I'échographie (04 cas soit 50%) mais surtout sur la
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tomodensitométrie (08 cas soit 100%) qui a précisé le siege rétropéritonéal ainsi que les
rapports de la tumeur avec les organes de voisinage.

Le traitement a été essentiellement chirurgical et I'exérése a été jugée compléte dans
06 cas soit 75 % des cas et a nécessité parfois des sacrifices viscéraux (02 cas soit 25%), Les
suites opératoires Immédiates étaient simples chez tous les malades. Un traitement
chimiothérapeutique adjuvant a été réalisé dans 02 cas soit 25% de nos malades.

Histologiquement, La variété mésodermique était la plus fréquente (87.5 %) avec présence
de 07 tumeurs malignes comportant 05 liposarcomes myxoides gradel (02 cas) grade2 (02cas)
grade3 (Olcas) selon la FNCLCC , un Léiomyosarcome moyennement différencié et un
chondrosarcome . La variété ectodermique n’a été retrouvée que dans un seul cas (12.5%) : un
Schwannome benin.

L’évolution a long terme était difficile a apprécier par manque d’un suivi régulier de tous
nos malades, 03 cas ont été perdus de vue. Dans 01 cas, le controle scannographique a montré
une récidive laquelle a fait 'objet d’une deuxieme intervention avec une impossibilité de faire
une résection tumorale compléte,une décision d’abstention thérapeutique a été prise. Dans 02
cas, I’évolution a été jugée favorable avec un recul de 2 ans (01 cas) et 4 ans (01 cas). Deux de
nos patients sont décedés dans les 2 ans suivant la chirurgie.

Conclusion: Les TRP primitives de I'adulte sont des tumeurs rares, leur gravité est due a un
diagnostic souvent tardif en raison de la complaisance de I’espace dans lequel elles se
développent. Le diagnostic définitif repose sur la chirurgie qui reste également le traitement le
plus efficace et qui peut étre élargie aux organes de voisinage. Un traitement adjuvant peut étre
associé en cas d’éxerése incompléete. Le pronostic reste sombre du fait du retard diagnostique et
de la tendance évolutive récidivante de ces tumeurs.L’amélioration du pronostic de ces tumeurs
passe avant tout par le traitement qui constitue un paramétre soumis a plusieurs contraintes.La
grande fréquence des récidives impose une surveillance clinique et radiologique sur plusieurs
années.
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Abstract

Title : Primary retroperitoneal tumours: about 08 cases in the general surgery department
of Mohamed VI University Hospital in Marrakech

Keywords : Retroperitoneal tumours - Epidemiology - Clinical - Paraclinical - Therapy -
Evolution

Author: KHACHCHA ISMAIL

Introduction : 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 :

e A late diagnosis

e A difficulty to recognize their histological nature

e The uncertainty of the criteria of benignity and malignity

e The difficulty to specify their origin and their exact anatomical limits.
e The constraints of the surgical resection

Materials and methods :We propose a retrospective study of 08 cases of retroperitoneal
tumors, hospitalized in visceral surgery service in the University Hospital center Mohamed VI in
Marrakech, in a periode of 4 years (from January 2016 to December 2019)

Results :Our patients are divided into 05 women and 03 men with an average age of
57years.

The diagnosis timeline varies from 30 days to 1 year with an average of 6 months.

The revealing signs are represented essentionally by the abdominal mass (08 cases : 100%)
and the abdominal pain (06 cases : 75%).

The positive diagnosis is based on ultrasound (04 cases : 50%) but especially on the
tomodensitometry (08 cases : 100%) which precises the retroperitoneal seat as well as the
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relationships of the tumor with the neighboring organs.

The treatment is essentially surgical and the exeresis is complete in 06 cases, i.e. 75% of
cases and sometimes requires visceral sacrifices (02 cases, i.e. 25%). The immediate post-
operative effects were simple and without complications for all the patients.

An adjuvant chemotherapy treatment was performed in 02 cases after the tumor resection.

Histologically, the mesodermal variety is the most frequent (87.5%) with the presence of 07
malignant tumours including :

e 05 myxoid liposarcomas gradel (02 cases) grade2 (02 cases) grade3 (01 case)
according to the FNCLCC,

e moderately differentiated leiomyosarcoma (01 case)
e chondrosarcoma (01 case)
The ectodermal variety is found in only one case (12.5%): a benign Schwannoma.

The long term evolution was difficult to assess due to the lack of regular follow-up of all
our patients, 03 cases were lost to view. In 01 case, the CT control showed a recurrence which
was the subject of a second surgery with an impossibility of making a complete tumour
resection, a decision of therapeutic abstention was t aken. In 02 cases, the evolution is judged to
be favourable with a 2 year (01 case) and 4 year (01 case) delay. In 02 cases death within 2 years
after surgery.

Conclusion :Primitive adult TRPs are rare tumours, their severity is due to an often late
diagnosis due to the complacency of the space in which they develop.

Definitive diagnosis is based on surgery, which also remains the most effective treatment
and can be extended to neighbouring organs. An adjuvant treatment may be associated in the
case of incomplete exeresis.The prognosis remains gloomy due to the delayed diagnosis and the
recurrent evolutionary tendency of these tumours. The improvement of the prognosis of these
tumours depends above all on treatment, which is a parameter subject to several constraints.The
high frequency of recurrence requires clinical and radiological monitoring over several years.
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® Nom et prénom:
® Sexe: [H OF
® Age:
® Tel:
® Adresse:
IDENTITE
Atcds Médicaux [ Diabete [JAnémie [1HTA
_Personnels O maladie héreditaire: O cardiopathie:
[0 Maladie de systeme: [ Dysthyroidie:
[J Pneumopathie: 1 Neuropathie:
1 Nephropathie: 1 Maladie psychiatrique:
[ Cancer: O TTT hormonal: [ Autre:
Chirurgicaux [ Operé :
[ Jamais operé
Toxico-allergique [ Allergie: [Tabac [ Alcool [ Drogues:
Atcs [ Cas similaires
Familiaux [ Pathologie tumorale: L1 Pas de cas similaires
Délai de consultation O O O O
HDM 0-3mois 3-6 6-12 mois >12
mois mois
Mode de découverte [0 Douleur abdominale O Fievre
[0 Douleur lombaire [] Distention abdominale
[ Constipation [1 Hématurie [ Amaigrissement
1 Asthenie [ OedemeMI L[] Hémorragie digestive:
[0 Nausée/Vomissements [ Diarrhée [] Dysurie
[ Rétention aigue d’urines [] Fortuite [J Autre:
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[0 Douleur abdominale  [] Masse abdominale: [ Dyspnée
CLINIQUE U Fievre [JAEG [l Douleur lombaire [1Lombosciatalgie
L] Distention abdominale [ Cicatrice chirurgical [] Cicrculation colaterale [] Signes
d’HTP
[ Constipation [ Signe neurologiques: [ Diarrhée L[] Hématurie
O Asthenie [0 OedemeMI O varices 0 Nausée/Vomissements
[J Hémorragie digéstive: [0 Masse lombaire: [ Syndrome occlusif
[ Collique néphrétique [1 Dysurie []OedemeMI [ Rétention aigue d’urine
O Pollakiurie 1 TR: [ Autre:
CONFS: GR: GB: Hb: VGM: CCMH: PQ:
BIOLOGIE bvs:  LICRP: [ Cathecolamines Urinaires/Plasmatiques:
[ BU: ] ECBU: 1 lonogramme:
O Urée/Creat: OASAT/ALAT :
OGGT/PAL: O Glycémie: [ Cortisol 8H:
[ TSH: O T13/14: O LH: [ FSH:
[ Testosterone libre: [ Prolactine: LJACE:
[0 CA125: [1CA19-9: [IBHCG: O AFP: [TPSA :
[ Autre :
— CEchographie O ASP O OOwrm | Ouiv | ORM
I.  Examens < TD
> ’
Il. Complément- n)
aires m
X
m
Autres:

[ Scintigraphie osseuse [ PET scan [ ECG

[ Ponction-biopsie [ Endoscopie
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Date d’intervention

CHIRURGIE
Voie d’abord O O
Trans-peritoneale Extra-peritoneale
(Mediane) (lombotomie)
Type d’exérése [ Partielle (R2) [ Sub totale(R1) [ Totale(RO)
(criteres UICC)
ANAPATH [ Lipome [ Liposarcome [ Leiomyosarcome
Type Histologique [ Fibrosarcome 1 Rhabdomyosarcome
0 Myélome multiple [ Histiocytome fibreux
[0 Nephroblastome O Lymphome :
[ Neuroblastome I Corticosurrénalome
[ Lymphangiome [ Tumeur desmoplastique
[ Paragangliome [J Schwannome [ Teratome
[ Tumeur desmoide [ Polypose adenomateuse
1 Angiomyolipome 1 Hemangiopericytome
[ Tumeur vestigial [ Autre:

Grade

FNCLCC

O Grade1 [0 Grade?2 [ Grade3
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Suites Opératoires
Immédiates L.
Evolution post-op 1 Favorable ] Complications :
Evolution a Long Terme [ Récidive [ Pas de récidive
O Perdu de vue

TTT Neoadjuvant LI RECU : 1 NON RECU

CTH:

RTH :

Autres :

[ RECU : ] NON RECU
TTT CTH:
adjuvant
RTH :
Autres:
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