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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 freres.

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 facon contraire
aux lois de [humanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

Déclaration Genéve, 1948.
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AJCC
ATCD
CHU
CTH
DC
EBV
FDG
FNCLCC
FAT SAT
FSE
Gy
HFM
IHC
IRM
LPS
NCI
NF1
OMS
PDC
PEC
RMS
SNP
ST™M
TDM
TBPM
TEP
TMPM
TNF
TPM

Liste des abréviations :

: American Joint Comitee on Cancer

: Antécédent

: Centre hospitalier universitaire

: Chimiothérapie

: Diagnostic

: Epstein Barr virus

: Fluorodeoxyglucose

: Fédération Nationale des Centre de Lutte Contre le Cancer
: Fat saturation (Saturation de graisse)
: Fast spinecho

: Gray

: Histiocytofibrome malin

: Immunohistochimie

: Imagerie par résonance magnétique
: Liposarcome

. Institut national de cancer

: Neurofibromatose de type 1

: Organisation mondiale de la sante

: Produit de contraste

: Pris en charge

: Rhabdomyosarcome

: Systéme nerveux périphérique

: Sarcome des tissus mous

: Tomodensitométrie

: Tumeur bénigne des parties molles
: Tomographie a Emission de Protons
: Tumeur maligne des parties molles
: Tumor necrosis factor

: Tumeur des parties molles
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Les tumeurs des tissus mous:
Expérience du service de traumatologie et orthopédie B au CHU Mohamed VI de Marrakech.

Les tumeurs des tissus mous sont définies comme étant I'ensemble des lésions bénignes
et malignes développées a partir du tissu conjonctif et de ses variétés différenciées que sont le
tissu adipeux, le tissu musculaire, le tissu vasculaire, le tissu synovial et aponévrotique, ainsi
que celui des enveloppes des nerfs périphériques. 10 a 15% de ces tumeurs ont une histologie

incertaine ou demeurent inclassées [1].

Les tumeurs des tissus mous représentent le chapitre le plus difficile de la pathologie
tumorale de l'appareil locomoteur pour les deux raisons suivante:

> Sur le plan diagnostique, le risque de méconnaitre un sarcome des tissus mous est
réel en raison de la relative fréquence des tumeurs bénignes, d'une part, et le
polymorphisme clinique du syndrome tumoral d'autre part; d’ou l'intérét capital
d'entreprendre une bonne conduite a tenir devant toute masse des parties molles.

> Sur le plan thérapeutique, tandis que le traitement des tumeurs bénignes est simple,
celui des sarcomes est complexe et onéreux, nécessitant la mise en ceuvre d'une
équipe pluridisciplinaire qui conjugue les compétences du radiologue, pathologiste,
chirurgien de I'appareil locomoteur, oncologue, radiothérapeute, ainsi que du
psychiatre, pour analyser, discuter, arréter la conduite a tenir et informer le patient en

toute transparence.

Ainsi on distingue les tumeurs bénignes qui sont de loin les plus fréquentes et dont
I'incidence est plus difficile a définir, mais elles sont 100 fois plus fréquentes que les tumeurs
malignes [1,2], de types histologiques variés, suspectés par le clinicien et explorées par une
série d'examen radiologique et dont la confirmation est apportée par I'examen
anatomopathologique. La prise en charge des tumeurs bénignes repose essentiellement sur la

chirurgie et elles gardent un tres bon pronostic.

Les lipomes, les tumeurs fibreuses et fibrohistiocytaires, les tumeurs vasculaires et les

tumeurs nerveuses sont les tumeurs bénignes les plus fréquentes [2].




Les tumeurs des tissus mous:
Expérience du service de traumatologie et orthopédie B au CHU Mohamed VI de Marrakech.

Les tumeurs malignes des tissus mous sont beaucoup plus rares. Elles représentent

moins de 1% des cancers de 'adulte. Le nombre de nouveaux cas est de I'ordre de 10000 par an

aux USA et de 1800 par an en France [1,2]. Ainsi du fait de leur rareté; ces tumeurs posent le

probleme de prise en charge précoce qui conditionne leur pronostic qui est traditionnellement

facheux.

La conduite a tenir devant ce type de tumeur se base sur:

>

>

un examen clinique minutieux.

un bilan radiologique adapté ou I'IRM joue un role primordial, et avec I'avénement
de nouvelles techniques tel le PET scan.

une étude anatomopathologique; complétement révolutionné par les progrés de la
biologie moléculaire et de la cytogénétique et de l'immunohistochimie, qui ont
amené a I'élaboration d'une nouvelle classification de I'OMS en 2002 prenant en
compte les données moléculaires et génétiques [3].

Une chirurgie bien codifiée qui a connu des avancés considérable et dont la qualité
conditionne le pronostic, surtout en matiére des STM.

La radiothérapie et la chimiothérapie, sont prescrites en complément de la chirurgie

dont le but d'améliorer le pronostic des STM.

Ainsi la prise en charge des sarcomes ne peut ce concevoir que dans une approche

multidisciplinaire.
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Les tumeurs des tissus mous:
Expérience du service de traumatologie et orthopédie B au CHU Mohamed VI de Marrakech.

I. Type de I'étude:

Il s'agit d'une étude descriptive rétrospective réalisée au sein du service de traumatologie
et orthopédie B du CHU Mohammed VI s'étalant sur une durée de 6 ans du 01 janvier 2007 au 31

Décembre 2012.

Il. Modalités de recrutement des patients et de recueil des données:

On a englobé dans note étude 150 patients ayant présenté des tumeurs des tissus mous
et pris en charge par notre service durant ces 6 années. Ainsi on avait pu recenser nos patients
en consultant le registre d'hospitalisation du service de traumatologie et orthopédie B pour
ensuite faire sortir les dossiers de tous les patients concernés et remplir pour chaque patient une
fiche d'exploitation.

Pour compléter notre exploitation on avait également recueilli nos informations au sein
d'autre structures hospitalieres:

- Le service d'anatomopathologie du CHU Mohammed VI d'ou on a récupéré les
comptes rendus des examens anatomopathologiques réalisés pour nos patients.

- Un laboratoire privé d'anatomopathologie ou on avait pu obtenir plusieurs
comptes rendus d'examens anatomopathologique réalisés pour nos patients.

- Le service d'oncologie-Radiothérapie du CHU Mohammed VI ou on avait eu acces
au dossiers de prise en charge et de suivi des patients présentant des sarcomes

des tissus mous et référés par notre service.

Ainsi une fiche d'exploitation avait été élaborée pour nous renseigner sur les points
suivants (annexe I):
% Epidémiologie.

< Antécédents personnels et familiaux.




Les tumeurs des tissus mous:
Expérience du service de traumatologie et orthopédie B au CHU Mohamed VI de Marrakech.

< Les signes fonctionnels.

% Les données de I'examen clinique.

< Le bilan radiologique.

% Le bilan biologique.

< L'examen anatomopathologique.

% La prise en charge chirurgicale.

% Le complément de traitement: radiothérapie et chimiothérapie.

< L'évolution.

lll. Critéres d'inclusion:

On avait inclus dans notre étude tous les patients présentant des tumeurs des tissus
mous et pris en charge par le service de traumatologie et orthopédie B durant ces 6 années et
qui avaient une confirmation anatomopathologique de leurs tumeurs, sauf pour un certain

nombre de lipomes a fort corrélation radio-clinique.

IV. Criteres d'exclusion:

On avait exclu de notre étude les cas suivant:
- Les patients présentant des tumeurs osseuses envahissant les parties molles
adjacentes.
- Les patients présentant des pseudotumeurs.
- Les patients présentant une localisation secondaire d'une tumeur primitive.
- Les patients présentant des tumeurs malignes des tissus mous sans confirmation

anatomopathologique.
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V. L'analyse statistique:

L'ensemble des données recueillis ont été saisies et analysées au moyen du logiciel
SPSS11.5: les variables qualitatives ont été décrites par les moyennes alors que les variables

qualitatives ont été décrites par les effectifs et les pourcentages.
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|. Epidémiologie:

1. Fréquence:

e Notre étude a englobé 150 cas ayant présenté des TTM et pris en charge par le
service de traumatologie orthopédie B au chu Mohamed VI entre janvier 2007 et
décembre 2012.

e Cent vingt neuf patients ont présenté des tumeurs bénignes soit 86% alors que vingt

et un ont présenté des tumeurs malignes soit 14 % (figure 1).

B tumeurs bénignes

W tumeurs malignes

Figure 1:Répartition des tumeurs selon la nature bénigne ou maligne.

e Notre étude s'est étalé sur une durée de 6 ans ce qui correspond a une moyenne

annuelle de 25 cas/an avec un maximum de prise en charge en 2007 (Figure 2).
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2.

29
30 -
19 20 20
20 V1 18
15 47
& TBTM
11
10 ESTM
4 4 4 4
5+ 3 2
0
2007 | 2008 | 2009 | 2010 | 2011 | 2012
TBTM| 29 19 20 18 20 23
STM 3 4 2 4 4 4

Figure 2: Répartition des TBTM et STM selon I'année de prise en charge.

L'age et le sexe:

2-1une approche générale :

a_

L'age:

= L'dge moyen de nos patients était de 37,9 ans avec des extrémes d'dge
allant de 16 ans a 76 ans.

= Pour les tumeurs bénignes de notre série I'age moyen était de 37,2 ans avec
des extrémes allant de 16 a 76 ans.

= Pour les tumeurs malignes de notre série I'age moyen était de 40 ans des
extrémes allant de 21 ans a 70 ans.

= Les tumeurs des tissus mous surviennent avec prédilection entre 20 et 60

ans. la figure 3 illustre la répartition des tumeurs selon les tranches d'age.
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35 -
30 -
25 + 21

20 -
15 - 10 HST™M

c 9

a 10 -

s = .15 ~
<20 ans [20-40] ans [41-60] ans [61-80] ans

\W\\\\\\

H TBTM

Vo]

Tranches d'age

Figure 3: répartition des TBPM et TMPM selon les tranches d'ages.

b- Le sexe:

Le sex-ratio H/F était de 0,61. Parmi nos 150 malades, la répartition selon le sexe était la
suivante (figure 4):
e 93 étaient de sexe féminin soit 62% de |'effectif global.

e 57 étaient de sexe masculin soit 38% de I'effectif global.

M Homme

H Femme

Figure 4:Répartition des malades en fonction du sexe.
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Pour les hommes inclus dans notre étude; on dénombre 46 hommes ayant présenté des
tumeurs bénignes soit 36% de l'ensemble des tumeurs bénignes, alors que 11 hommes ont
présenté des tumeurs malignes soit 52 % de I'ensemble de ces derniers.

Pour les femmes ; elles ont présenté 83 tumeurs bénignes soit 64 % alors que 10
femmes ont présenté des tumeurs malignes soit 48 % (figure 5). De ce fait on peut observer une
fréquence élevée des tumeurs bénignes chez le sexe féminin ; alors que les tumeurs malignes

surviennent avec une grande fréquence chez le sexe masculin.

100%
80%
60% # Femme
40% # Homme
20% e

0%

TBTM STM

Figure 5: Répartition des tumeurs bénignes et maligne en fonction du sexe.

2-2 Selon les sous types histologiques des TBTM et des STM :

Les tumeurs bénignes vasculaires et nerveuses présentent le moyen d'dge le plus bas;
28,4 ans pour les premiers et 24,2 ans pour les deuxiemes, avec 50 % des tumeurs vasculaires
survenant chez des patients dont I’dge est inférieur a 20 ans. Tandis que pour les STM ; le DFS
présente le moyen d’age le plus bas (34 ans), suivi par le synovialosarcome et le RMS (37 ans
pour chacun des deux types de sarcome) (tableau I).

La prédominance féminine retrouvée chez les TBTM essentiellement observée au sein des
lipomes avec un sex-ratio H/F de 18/47. Alors que pour les STM ; la prédominance masculine

est retrouvée également chez les liposarcomes avec un sex-ratio H/F de 4/2.
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Tableau I: répartition des tumeurs selon le sexe et I'dge des différentes tumeurs.

Nombre de cas nb de L'age moyen et ages
Type de la tumeur " )
homme | femme cas extrémes en années
Tumeurs TBTM 18 47 65 41,5 (16-75)
adipeuses STM 4 2 6 45,5 (23-60)
Tm. Fibreuses et | TBTM 10 15 25 45,9 (17-70)
fibrohistiocytaires | STM 2 38,2 (23-50)
Tumeurs TBTM 1 41 (30-58)
musculaires STM 1 1 2 37 (20-55)
Tumeurs TBTM 6 13 19 28,4 (15-65)
vasculaires STM - - - -
Tumeurs TBTM 4 4 8 24,2 (18-30)
nerveuses STM - - - -
Tm. Chondro- | TBTM - - - -
osseuses STM 2 2 50 (31-70)
Tumeurs TBTM 5 2 7 35,5 (17-50)
péricytaires STM _ _ _ _
Tumeurs d'origine | TBTM - - - -
cutanée STM 2 1 3 34 (21-48)
Tm. a| TBTM 2 2 53 (30-76)
différentiation
incertaine. STM 2 2 4 37 (32-41)

3. Origine géographique :

Le service de traumatologie et orthopédie B a pris en charge des patients dont la majorité
absolue était originaire de la région de la région de Marrakech Tansifat Elhaouz: 80% alors que
20% étaient originaires d'autres régions du Maroc, essentiellement de la zone sude
(zagora,Ourzazate,Safi,Laayoune,Agadir,Casablanca, Bénimellal).

61% des patients habitent en milieu urbain; alors que 39%habitent en milieu rural (figure 6).

- 13-
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H milieu urbain

H milieururale

Figure 6 : Répartition des patients selon le milieu d'habitat.

4. Profession :

Seul 46 patients de notre série avaient une profession soit 30,6%, alors que 54 patients
étaient sans profession soit 36%, tandis que 20 patients étaient des éleves ou des étudiants soit

13,4%. Cette information n’était pas précisée dans les dossiers chez 30 patients soit 20% (figure 7).

60
n 0 54
b
46
40
d
e 30 30
20 20
€ 10
a
s 0
avec sans étudiant non precise
profession profession
profession

Figure 7:répartition des patients selon la profession.
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5. Répartition selon le tissu d'origine:

5-1Les tumeurs bénignes des tissus mous :

On avait rapporté une prédominance des lipomes qui représentent 50,4% de I'ensemble
des TBTM, suivies par les tumeurs fibreuses et fibrohistiocytaires (19,4%), et les hémangiomes

(14,6%), alors que les autres types de tumeurs ne représentent qu’un taux faible (figure 8).

1,70%

6 20% 5,40% 2,30% M Lipomes
(o]

14,60%
@ Tumeurs fibreuses et
fibrohistiocytaires
& Hémangiomes

Figure 8:répartition des TBTM en fonction de I'origine histologigue.

5-2 Les sarcomes des tissus mous :

Le liposarcome était le sarcome le plus prédominant (28,5%), suivi par le sarcome

pléomorphe (19%). La figure 9 illustre les résultats obtenus dans ce volet.

M Liposarcome

B Sarcome pléomorphe
i Synovialosarcome
# Rhabdomyosarcome

i DFS de Darrier et Ferrant

Figure 9 : Répartition des STM en fonction de I’origine histologique.
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Il. Etude clinique:

1. Antécédents des patients:

1-1les antécédents personnels:

Les patients de notre série d'étude ont présenté les ATCDS suivants:

a_

Médicaux:

e Le diabete chez 5 patients ayant tous présenté des TBTM.

e L'HTA chez 3 patients ayant tous présenté des TBTM.

e La tuberculose pulmonaire chez un patient en 1988 traitée, ayant présenté
unh angiome caverneux.

e Une dysthyroidie chez une patiente suivie en endocrinologie, ayant présenté
un lipome.

¢ Une patiente épileptique sous” DEGRETOL" depuis 7 ans, ayant présenté un
lipome.

¢ La neurofibromatose de Van Recklinghausen de type 1, chez 2 patients

ayant présenté des neurofibromes.

Chirurgicaux:

e La notion de traumatisme au niveau du siége de la tumeur chez 6 patients,
parmi lesquels 2 avaient présenté des TMTM;

e Une synovite villonodulaire du genou évoluant depuis 3 ans chez un patient
ayant présenté un synovialosarcome du genou.

e Un ATCD de chirurgie pour lipome avec récidive au niveau du méme siége.

e Un ATCD d'abceés fessier drainé chez une patiente ayant présenté un lipome.

e Un ATCD de traumatisme cranien avec hématome sous dural aigue chez un
patient ayant présenté un lipome.

e Aucun patient n'était porteur de matériel d'ostéosynthése ou de prothéese.
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c- Toxiques:
e Le tabagisme a été rapporté chez 15 patients: 10 TBTM et 5 STM.
e L'exposition professionnelle a des herbicides était retrouvée chez un seul
patient et qui a présenté un liposarcome de la cuisse.

e La notion d'irradiation n'avait été rapportée chez aucun de nos patients.

1-2 Antécédents familiaux:

e Des ATCDS de lipomes familiaux avaient été retrouvés chez 2 de nos
patients ; un avait présenté un lipome lipocytique et l'autre un angiolipome.

e Aucun patient n'avait de cas de tumeurs malignes dans la famille.

2. Le délai de consultation :

Le délai de consultation a été précisé pour I'ensemble de nos patients. Le délai moyen de
consultation pour I'ensemble de nos patients était de 27 mois avec des extrémes allant de 2
mois a 20 ans. Pour les patients ayant présenté une tumeur bénigne le délai moyen de
consultation était de 29 mois avec des extrémes allant de 2 mois a 20 ans. Pour les patients
ayant présenté une tumeur maligne le délai moyen de consultation était de 16 mois avec des

extrémes allant de 2 mois a 8 ans (Tableau II).

Tableau Il: Répartition des malades en fonction du délai de consultation.

Type de la tumeur Effectifs Delai r.noyen de Délai extrémes
consultation

STM 21 16 mois 2 mois -8 ans

TBTM 129 29 mois 2 mois - 20 ans

TOTAL 150 27 mois 2 mois - 20 ans

Ce sont les tumeurs adipeuses qui présentent le délai de consultation extréme le plus
élevé (20 ans), tandis que le délai moyen le plus élevé est retrouvé chez les tumeurs vasculaires

(44,3 mois) et les tumeurs musculaires (40 mois) (tableau Il et figure 10).
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Tableau lll: Répartition des TTM en fonction du délai de consultation.

Type histologique Délai moyen Délais extrémes
Tumeurs adipeuses 30 mois 2 mois - 20 ans
Tm fibreuses et fibrohistiocytaires 11,5 mois 2 mois - 3 ans
Tumeurs vasculaires 44,3 mois 6 mois - 15 ans
Tumeurs musculaires 40 mois 5 mois - 9 ans
Tumeurs nerveuses 23 mois 3 mois - 5 ans
Tumeurs glomiques 34 mois 1an -8 ans
Tumeurs chondro-osseuses 9,5 mois 7 mois - 1 an
Tumeurs a différentiation incertaine 32,3 mois 2mois-8 ans
Tumeurs d'origine cutanée 28 mois lan-4 ans
3

D /‘5\
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. 3 o S o S 1 e
| ; &Q@?e QIOC)Q?Q, 90\)\#6 9&6\&6 25\\@0{96 0(6\0\?6 CQOQ&O &6\ \é@(\
& @"\@ & & & e <&
N N
Tumeurs des tissus mous

Figure 10 : Répartition des TTM selon le délai moyen de consultation.

3. Le motif de consultation et signes fonctionnels:

3-1 le syndrome tumoral:

150 patients inclus dans notre série d'étude ont tous présenté une masse tumorale ; ce
qui les a poussés a consulter en service de traumatologie et orthopédie B ; soit 100% de

|'effectif total Figue 11 (images A et B).
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B
Figure 11: une masse tumorale révélant un liposarcome/

A: au niveau du coude / B: au niveau de la cuisse.

3-2 Ladouleur:

La douleur a été retrouvée chez 56 patients dans notre série d'étude soit 37,3% de
I'effectif total. Ainsi Pour les tumeurs bénignes; 47 patients avait présenté une douleur soit 36,4
% de l'effectif de ces dernier. Tandis que pour les tumeurs malignes; 9 patients avaient un
caractére douloureux soit 42,8 % de l'effectif de ces derniers. Ainsi la figue 12 illustre la

répartition des tumeurs malignes et bénignes selon le caractére douloureux.

100% -
80% -
60% - H absence de douleur
40% - M présence de douleur
20% -
0% T 1

TBTM STM

Figure 12: Répartition des TBTM et des STM selon le caractere douloureux.
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3-3 Limitation de la mobilité et trouble sensitifs (figure 13) :

La limitation de la mobilité a été objectivée chez 30 patients soit 20% de I'effectif total
Parmi les patients ayant présenté des STM 18 patients ont présenté une limitation de la mobilité
soit 85% de l'effectif de ces derniers. Alors que seul 12 patients qui avaient des TBTM ont
présenté une limitation de la mobilité soit 9% de I'effectif de ces derniers.
Pour les troubles sensitifs; on a rapporté chez nos patients la notion de :
e Paresthésie chez 3 patients ayant tous présenté des tumeurs nerveuses bénignes.
e Décharge électrique dans le territoire du nerf ulnaire chez un patient qui avait

présenté une tumeur a cellule géante des gaines et tendons.

H limitation de la mobilité

H absence de limitation da
la mobilité

Figure 13: Répartition des patients selon la présence
ou non de la limitation de la mobilité.

3-4 Les signes généraux:

v La fiévre ou une sensation fébrile a été retrouvé chez 2 patients ayant présenté
tous les deux des STM.
v L'amaigrissement a été objectivé chez 15 patients soit 10% de I'effectif total.

v une altération de I'état général avait été rapportée chez 3 patients ayant tous des

STM.
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4. Données de I'examen clinique:

4-1 Le siége de la tumeur :

La localisation au niveau des membres était la plus fréquente. 139 patients avaient une
localisation au niveau des membres soit 92,6 % de l'effectif total, alors que seul 11 patients
avaient une localisation au niveau du tronc soit 7,4 % de I'effectif total. 82 patients avaient une
localisation au niveau des membres supérieurs soit 54,6 %, alors que 57 avaient une localisation

au niveau des membres inferieurs soit 38% de I'effectif total (Figure 14).

H Membre supérieur
H Membre inférieur

kM Tronc

Figure 14: Répartition des patients selon la localisation tumorale.

Les tumeurs bénignes surviennent avec prédilection au niveau des membres supérieurs,
tandis que les sarcomes surviennent au premier lieu au niveau des membres inférieurs. Ainsi on
avait trouvé les résultats suivants (figure 15):

- Pour les patients ayant présenté une localisation au niveau des membres supérieurs
; 64 avaient des TBTM, alors que 57 avaient des STM.

- Pour les patients ayant présenté une localisation au niveau des membres inférieurs :
44 avaient des TBTM, alors que 13 avaient des STM.

- Toutes les tumeurs localisées au niveau du tronc étaient des tumeurs bénignes.
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n
b
ETBTM
11 HSTM
=
a r
Membre Membre Tronc
supérieur inférieur
siege tumoral

Figure 15: Répartition des TBTM et des STM selon le siege de la tumeur.

a- Localisation au niveau des membres supérieurs:

v 82 de nos patients avaient présenté des TTM au niveau des membres
supérieurs soit 54% de notre effectif total.

v’ 74 étaient des TBTM soit 90%, alors que huit étaient des STM soit 10%.

v' Ainsi le tableau IV illustre la répartition des tumeurs au niveau du membre

supérieur.
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Tableau IV: répartition des tumeurs selon le siéege au niveau du membre supérieur.

Siege Avant ; ;
Epaule | Bras | Coude Poignhet | Main
™ Bras
Tumeurs Lipome 21 6 3 3 2 3
adipeuses liposarcome - - 1 - 1 -
Tm. vasculaires | Angiome 1 1 2 1 1 4
et péricytaires Tm. glomique - - - - - 3
Tumeurs Tm. Bénigne - - - - - _
musculaires RMS - - - 1 - -
TCGGT - - - - 2 11
) Fibrome 1 1 - - - 1
Tm. fibreuses et
' L . TFS 1 - - - - -
fibrohistiocytaires -
Elastofibrome 1 - - . - _
Sarcome pléomorphe 1 - - - - -
Tumeurs Schwannome bénin - 1 - 1 - -
nerveuses neurofibrome - - - - - 1
; DFS de Darrier et
Tm. Cutanée 2 - - - - -
Ferrant
Tm. chondro-
chondrosarcome 1 - - - - -
osseuses
Tumeur mixte - - - 1 - _
Tm. a | Myxome juxta- ]
différentiation articulaire
incertaine Synovialosarcome - - 1 - - -

Sarcome épithéloide

Ainsi on constate que I'épaule est la premiere localisation au niveau

du membre

supérieur, pour les tumeurs des tissus mous; aussi bien les tumeurs bénignes que malignes (29

tumeurs sur un total de 82 dont 25 sont bénignes et 4 sont malignes). On observe également

gque certaines tumeurs ont des localisations spécifiques: les TCG des gaines et tendons et les

tumeurs glomiques se localisent préférentiellement au niveau de la main (figure 16).
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n
b
ETBTM
HSTM
a

Epaule Bras Coude Avant Poignet Main
bras

Siége au niveau du MS

Figure 16: Répartition des TBTM et des STM selon leurs sieges au niveau du MS.

b- Localisation au niveau des membres inférieurs:

v' 57 de nos patients avaient présenté une TTM au niveau des membres inférieurs soit
38% de I'effectif total.

v 44 des ces TTM étaient bénignes soit 77%, alors que 13 étaient malignes soit 23%
(tableau V).

v' La cuisse constitue le site électif au niveau du membre inférieur surtout pour les
tumeurs bénignes avec 22 TBTM soit 50 % de I'effectif situé au niveau du MI, alors que
pour les STM la cuisse est a égalité avec le genou avec 6 STM soit 46 % pour chacune

des 2 localisations (figure 17).
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Tableau V:Répartition des tumeurs selon la localisation au niveau des membres inférieurs.

Siege
= Hanche | Cuisse | Genou | Jambe | Cheville | Pied
TTM
Tumeurs Lipomes 2 13 3 2 - -
adipeuses liposarcome - 3 1 - - -
Tm. vasculaires et | Angiome - 5 2 2 - -
glomiques Tm. glomique - 1 2 - - 1
Tumeurs Tm. bénigne - 1 1 1 - _
musculaires RMS - - 1 - - -
Schwannome
Tumeurs . ] - - _ _
bénin
nerveuses )
neurofibrome 1 1 - - _
: TCGGT - - - - 2 -
Tumeurs fibreuses [—.
Fibrome - - - - 1 1
ot S me
. . . arco
fibrohistiocytaires ; - 2 1 - - _
pléomorphe
Tm. chondro-
chondrosarcome - 1 - - - _
osseuses
, DFS de Darrier et
Tumeurs cutanées - - 1 - - _
Ferrant
Tumeurs a .
ens L. Synovialosarcome - - 1 1 - -
différentiation
. . Sarcome
incertaine R - - 1 - _ _
épithéloide
25 22
20 V7
15 +~
8
10 -
6 6 5 4 @ TBTM
5172 0 1 o o 5 STM
- T T T |
N2 X ¢ ¥ L
\2@(\0 \)\‘9 6@(\ \fb@ Q,\\\ Q\

Siege au niveau du Ml

Figure 17 : Répartition des TBTM et des STM selon leurs sieges au niveau du MI.
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c- Localisation au niveau du tronc:

Seul onze patient avaient présenté une TTM au niveau du tronc, soit 8% de I'effectif total:
= 8 lipomes.
= 1 neurofibrome.
= 2 histiocytofibromes bénins.

* Aucune tumeur maligne.

4-2 La taille tumorale:

v La taille moyenne des TBTM était de 4,5 cm, variant entre 0,5 cm et 19 cm, alors
gue pour les STM la taille moyenne était de 9,2 cm, variant entre 2 cm et 30 cm.

v 85 patients avaient présenté une TTM dont le grand diamétre est inférieur a 5
cm soit 56,6%, alors que 65 avaient une TTM dont le diameétre est supérieur ou
égale a 5 cm soit 43,4 % de l'effectif total, dont la majorité qui est comprise
entre 5 et 10 cm (Figure 18) et (tableau VI).

v Pour les STM : 19 patients avaient une taille tumorale supérieure ou égale a 5
cm, soit 90,4 %, alors que seul 2 patients avaient une taille tumorale inférieure
a5 cm soit 9,6 % de l'effectif des STM.

v' Pour les TBTM : 83 patients avaient une taille tumorale inférieure a 5 cm soit
64,3 %, alors que 46 patients avaient une taille tumorale supérieure ou égale a 5

cm soit 35,7 % de I'effectif des TBTM (figure 19).
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H<5cm

H=5cm

Figure 18: Répartition des TTM en fonction de la taille tumorale.

Tableau VI: répartition des tumeurs selon la taille tumorale.

Taille tumorale <5cm 5-10cm 10-20 cm >20cm
TBTM 83 35 11 -
STM 2 11 6 2
TOTAL 85 46 17

Ve

100% -’/

80% - )y

60% —// E>5cm
40% _/ H<5cm
20%

0% g

0 T T

TBTM STM

Figure 19: Répartition des TBTM et STM selon la taille tumorale .

4-3 les signes inflammatoires:

Les signes inflammatoire; a type de rougeur et de chaleur avaient été objectivés chez 10

patients soit 6% de I'ensemble de nos patients, parmi lesquels 6 avaient une STM.
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4-4 L afixité de la tumeur:

Le caractére fixe (pour les 2 plans ou l'un d'entre eux) avait été rapporté dans 52
observations soit 34,6 % de I'effectif total.

Le caractére fixe de la masse tumorale avait été objectivé chez 33 patients présentant
des TBTM soit 25,5% de I'effectif de ces derniers, alors que ce caractere était présent chez 19

patients présentant des STM soit 90,4% de I'effectif de ces derniers (figure 20).

100%
‘ / H Masse fixe
50%
_ — H Masse mobile
T |"-

o% e

TBTM STM

Figure 20: Répartition des tumeurs selon leur caractére mobile ou fixe.

4-5 la consistance et contours de la masse tumorale:

L'examen clinique réalisé chez nos patients avait objectivé que parmi les patients
présentant des STM ; 17 avaient présenté une masse tumorale dure soit 81%, alors que 2
patients avaient présenté un caractére rénitent soit 9,5% tandis que 2 patients avaient présenté
une masse tumorale molle soit 9,5% (figure 21).

Pour les TBTM notre examen clinique avaient montré que 90 patients avaient une masse
tumorale dure soit 69,7%, alors que 24 avaient un caractere rénitent soit 18,6%, tandis que 15

patients avaient une masse tumorale molle soit 11,7% de I'effectif des TBTM (Figure 21).
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Figure 21: Répartition des TBTM et STM en fonction de leur consistance.

Notre examen clinique nous avait permis de préciser le contour des masses tumorales,

ainsi on avait trouvé les résultats suivants (tableau VII):

e Pour les STM: on avait objectivé une masse tumorale bien limitée chez 3 patients

soit 14,3%, alors que 6 patients avaient présenté une masse tumorale mal limitée

soit 28,6%, 8 patients avaient une masse irréguliére soit 38,1%, tandis qu'on

n'avait pas précisé le contour chez 4 patients soit 19 %.

e Pour les TBTM: 90 patients avaient présenté une masse tumorale a contour bien

limitée soit 69,8%, alors que 19 patients avaient une masse tumorale mal limitée

soit 14,7%, 14 patients avaient une masse tumorale irréguliére soit 10,8%, tandis

que le contour n'a pas été précisé chez 6 patients soit 4,7% de I'effectif des TBTM.

Tableau VII: répartition des tumeurs selon le contour tumoral.

Masse tumorale Bien limitée Mal limitée Irréguliere Non précisé
TBTM 69,8 % 14,7 % 10,8 % 4,7 %
STM 14,3 % 28,6 % 38,1 % 19 %

4-6 Profondeur de la masse tumorale:

En se basant sur I'examen clinique on avait trouvé les résultats suivants:

e Parmi les patients qui avaient présenté des STM; 8 patients avaient une localisation

superficielle soit 38% alors que 13 avaient une localisation profonde soit 62 %.
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e Parmi les patients qui avaient des TBTM; 77 patients avaient une localisation superficielle

soit 59,6 % alors que 52 avaient une localisation profonde soit 40,4% (figure 22).

100%
0,
80% H Localisation profonde
60%
40% M Localisation
20% superficielle
0%

TBTM STM

Figure 22: répartition des TBTM et STM selon la profondeur.

4-7 Signes de compression locorégionale:

Les signes de compression locorégionale avaient été retrouvé chez 8 patients soit 4 % de

|'effectif total:

e Les signes de compression vasculaire, avec une circulation collatérale chez 3

patients présentant des STM.
e Les signes de compression nerveuse, avec des paresthésies et des décharges

électriques, chez 3 patients présentant des TBTM.

lll. Etude paraclinique:

1. Bilan radiologique:

1-1Examens réalisés:

A l'étape diagnostique plusieurs examens radiologiques avaient été demandés:
e La radiographie standard était réalisée chez 126 patients soit chez 84% de notre
effectif total.
e L'échographie des parties molles couplée au Doppler était réalisée chez 108

patients soit chez 72% de notre effectif.
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La TDM était réalisée chez 2 patients uniquement soit chez 1 % de notre effectif.

L'IRM était réalisée chez 45 patients soit chez 30% de notre effectif.

La répartition entre les TBPM et les TMPM était comme suit (tableau VIII):

Pour la radiographie standard: 112 patients présentant une TBTM soit 86,8% de
I'effectif de ces derniers, pour 14 patients présentant des STM soit 66,6% de
I'effectif de ces derniers.

Pour I'échographie des parties molle couplée au doppler: 103 patients présentant
des TBTM soit 79,8% de l'effectif de ces derniers, alors qu'elle a été demandée
chez 5 patients présentant des STM soit 23,8% de I'effectif de ces derniers.

Pour la TDM: elle a été demandée chez 2 patients présentant tous des STM soit
9,5% de I'effectif de ces derniers.

Pour I'IRM: 30 patients présentant des TBTM soit 23,2% de l'effectif de ces
derniers, pour 15 patients présentant des STM soit 71,4% de l'effectif de ces
derniers ; sachant que I'IRM a été demandée chez tous les patients présentant des

STM, mais elle n'a pas pu étre réalisée que chez 15 patients.

Tableau VIlI: Examens demandés selon le nature bénigne ou maligne des TTM.

Examen/Tumeur Rx. standard Echo-doppler TDM IRM
TBTM 112 103 - 30
STM 14 5 2 15

1-2 les résultats:

a. Radiographie standard:

e Un épaississement des parties molles a été objectivé chez 35 patients.

¢ Une atteinte osseuse a type d'ostéolyse a été objectivée chez 8 patients.

e Une atteinte osseuse a type d'ostéocondensation a été objectivée chez un
seul patient.

e Des calcifications étaient objectivées chez 7 patients. (tableau IX)
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Tableau IX : Résultats obtenus par la radiographie standard.

Images
Tumeur

Epaississement des
parties molles

Atteinte osseuse

ostéolyse

Ostéocondensation

Calcification

Lipome

30

Angiome

Tumeur glomique

TCGGT

w W

Liposarcome

Synovialosarcome

Chondrosarcome

Sarcome
pléomorphe

La figure 23A: une radiographie standard du genou de profil chez une patiente

présentant un chondrosarcome extrasquelettique, objectivant de multiples calcifications.

La figure 23B : une radiographie standard du coude de profil chez un patient présentant

un synovialosarcome, objectivant un épaississement des parties molles avec la présence de

calcifications.

A

B

Figure 23 : Radiographie standard de profil / A : du genou/ B : du coude.
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b. Echographie des parties molles couplée au Doppler:

Une échographie des parties molles couplée au Doppler était réalisée pour 108 patients
présentant des TTM dont 103 étaient des TBTM alors que 5 étaient des STM. Ainsi on a obtenu

les résultats suivants:

e La taille tumorale:

La taille moyenne des TTM explorées par échographie était de 6 cm avec des extrémes de
1cmet19cm.

La taille moyenne des TBTM explorées par échographie était de 5,3 cm avec des extrémes
delcmet19cm.

La taille moyenne des STM explorées par échographie était de 7 cm avec des extrémes de
2cmet 12 cm.

Le tableau X illustre la répartition des tumeurs explorées par I'échographie en fonction de
la taille.

Tableau X : Répartition des tumeurs en fonction de leur taille a I'échographie.

TTM/Taille a I'échographie TBTM STM
< 5cm 63 1
> 5cm 40 4

e Les caractéristiques échographiques:

» Profondeur de la masse tumorale (tableau IX):

v' Les TBTM: a I'échographie 72 étaient superficielles soit 70 %, alors
que 31 étaient de localisation profonde soit 30 %l'ensemble des TBPM
explorées par échographie.

v Les STM: a I'échographie 2 étaient superficielles soit 40 %, alors que 3
étaient de localisations profondes soit 60 % de I'ensemble des TMPM

explorées par I'échographie.
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Tableau IX: Répartition des tumeurs selon la profondeur a I'échographie.

Nature de la tumeur

Localisation superficielle %

Localisation profonde %

TBTM

70 %

30%

STM

40%

60%

> Les limites tumorales (tableau X):

v' Les TBTM: 78 avaient des contours réguliers soit 75 %, alors que 25

avaient des contours irréguliers soit 25 % de l'ensemble des TBTM

explorées par I'échographie.

v Les STM: 2 avaient des contours réguliers soit 40 %, alors que 3

avaient des contours irréguliers soit 60 % de l'ensemble des STM

explorées par I'échographie.

Tableau X: Répartition des tumeurs selon leurs limites a I'échographie.

Nature de la tumeur

Limites réguliéres %

Limites irréguliéres %

TBTM

75%

25%

STM

40%

60%

> Aspect échographique (tableau XI):

v Les TBTM: 62 patients avaient un aspect hypoéchogéne soit 60%, et

41patients avaient un aspect hyperéchogéne soit 40 %. Alors que 83

patients avaient un aspect homogéne soit 81 %, et 20 patients avaient

un aspect hétérogéne soit 19 % de I'ensemble des TBTM ayant

bénéficié d'une exploration échographique.

Les STM: 2 patients avaient un aspect hypoéchogéne soit 40%, et 3

patients avaient un aspect hyperéchogéne soit 60%. Alors que 2 patients

avaient un aspect homogene soit 40%, et 3 patients avaient un aspect

hétérogene soit 60 % de I'ensemble des STM explorées par I'échographie.
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Tableau XI: Répartition des TBTM et des STM en fonction de l'aspect échographique.

Nature de la tumeur | Hypoéchogéne % | Hyperéchogéne % | Homogéne % | Hétérogene %
TBTM 60% 40% 81% 19%
STM 40% 60% 40% 60%

Figure 24 : Echographie des tissus mous d’un lipome, objectivant au niveau de la face externe de

la cuisse gauche une formation sous cutanée, hyperéchogéne, d’échostructure fibrillaire, bien

limitée et mesurant approximativement 2,14 x 5,65 cm.

» Vascularisation tumorale au Doppler couleur:

Ce caractére avait été étudié pour I'ensemble des patients qui avaient

bénéficié d'un examen échographique.

37 des TBTM étaient vascularisées au doppler soit 36%, alors que 66

TBPM n'étaient pas vascularisée soit 64% de l'ensemble des TBTM

explorées par I'écho-doppler.

Les 5 STM étaient vascularisés au doppler.
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Tableau XIlI: Répartition des TTM selon la vascularisation au Doppler.

Vascularisation au doppler

Tumeurs vascularisées

Tumeurs non vascularisées

TUMEURS BENIGNES

Lipomes

4

58

Angiomes

16

Tumeurs glomiques

Neurofibromes

Schwannomes

TCGGT

2
2
2
4

Tumeur mixte

1

Fibromes

Angioléiomyomes/Myomes

Histiocytofibromes

3
2

Tumeur fibreuse solitaire

1

SARCOMES DES TISSUS MOUS

Liposarcomes

3

Synovialosarcomes

1

chondrosarcomes

1

c. L'imagerie par résonnance magnétique:

L'IRM avait été réalisée chez 45 patients, parmi lesquels 15 avaient une STM sachant que

cet examen avait été demandé chez tous les patients ayant présenté une STM, mais seul 15

patients avaient pu le réaliser.

» Profondeur et taille tumorale a L'IRM:

% Profondeur :

v' 17 patients avaient une localisation superficielle a I'IRM soit 37,7 %, alors que 28

patients avaient une localisation profonde soit 62,3 %.

v" Pour les TBTM: 20 patients avaient une localisation profonde soit 66,6% alors que 10

patients avaient une localisation superficielle a I'lRM soit 33,4% de I'effectif des TBTM.

v Pour les STM: 8 patients avaient une localisation profonde soit 53,3%, alors que 7 patients

avaient une localisation superficielle soit 46,7% de I'effectif des STM (tableau XII).
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Tableau XllI: Répartition des tumeurs selon la profondeur a I''lRM.

Nature de la tumeur Localisation profonde % Localisation superficielle %
TBTM 66,6 % 33,4 %
ST™M 53,3% 46,7 %

% La taille (Tableau XIV) :

La taille moyenne des TTM explorées par I'IRM est de 6,8 cm avec des extrémes de 0,5
cm et 30 cm.
La taille moyenne des STM était de 11,3 cm avec des extrémes de 2 cm et 30 cm.

La taille moyenne des TBTM était de 5,3 cm avec des extrémes de 0,5 cm et 18 cm.

Tableau XIV: Répartition des TTM selon la taille tumorale a I'IRM.

Taille a I'IRM Taille moyenne Extrémes
TBTM 5,3 cm 0,5cmet 18 cm
STM 11,3 cm 2 cmet 30 cm

> Signal en séquence T1 et T2:

v Les TBTM: 28 patients avaient présenté un hypersignal en T2 soit 94%, alors que 2

avaient un hyposignal en T2 soit 6%. Le rehaussement apres injection du Gadolinium
était positif chez 24 patients soit 80%, alors qu'il était négatif dans 6 cas soit 20% de
I'ensemble des TBTM qui ont été explorées par IRM.

Les STM: 13 patients avaient présenté un hypersignal en T2 soit 86,6%, alors que 2
avaient un hyposignal en T2 soit 13,4%. Le rehaussement aprés injection de
Gadolinium était positif chez 13 patients soit 86,6%, alors qu'il était négatif chez 2

patients soit 13,4% de I'ensemble des STM explorées par I'IRM.

v Le tableau XV illustre les résultats obtenus par I'IRM.
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Tableau XV: Résultats des TTM explorées par IRM.

Signal en T1 + Saturation de .
RESULTATS DE L'IRM . Signal en T2
graisse

Rehaussement apres
injection de Gadolinium

et TYPE TUMORAL HYPO ISO HYPER HYPO | HYPER POSITIF NEGATIF
TUMEURS BENIGNES
Lipomes 5 - - - 5 - 5
Fibrolipome 1 - - - 1 - 1
Angiomes 3 3 8 - 14 14 -
TCGGT - 1 - 1 - 1 _
Neurofibrome - 4 - 1 3 4 -
Schwanhome - 3 - - 3 3 -
Tumeur mixte - - 1 - 1 ] -
Myxome 1 - - - 1 1 _
TUMEURS MALIGNES
Liposarcome 6 - - 1 5 5 1
Sarcome pléomorphe - 3 1 - 4 4 -
Synovialosarcome 2 1 - 1 2 3 -
Chondrosarcome 1 - - - 1 1 _
DFS 1 = - - 1 1 _

> La nécrose tumorale:
L'IRM avait objectivé la nécrose tumorale chez 5 patients:
- Un patient ayant présenté une tumeur mixte.
- 2 patients présentant un sarcome pléomorphe.

- 1 patient présentant un synovialosarcome.

- 1 patient présentant un chondrosarcome extra squelettique.

> La calcification:
On avait pu objectiver 5 cas présentant des calcifications a I'lRM:
- 2 patients présentant des angiomes.

- 2 patients présentant des synovialosarcomes.

- 1 patient présentant un chondrosarcome extrasquelettique.
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> Rapport avec les structures neurovasculaires:
- L'envahissement neurovasculaire n'avait été trouvé chez aucuns patients.
- Le refoulement des structures neurovasculaires avait été objectivé chez 2 patients

présentant des TMPM.

La figure 25 : Une IRM d’un lipome de la cuisse objectivant un processus lésionnel sous
cutané, sus aponévrotique de forme grossierement arrondie, et de contours réguliers mesurant
50 x 52 mm (fleche). Cette Iésion est en hypersignal T1 et T2, et s’efface de facon homogeéne

aprés saturation de graisse.
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Figure 25 : une IRM d’un lipome de la cuisse, en T1 et T2 coronal
sans injection de Gadolinium et avec saturation de graisse.
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Figure 26 : Une IRM du genou d’un chondrosarcome extrasquelettique objectivant au
niveau de la face externe de I'extrémité supérieure du tibia d’'une masse grossierement ovalaire
mesurant 24 x 60 mm développée au dépend du tissus graisseux sous cutané. Cette masse est
en hyposignal T1, hypersignal hétérogéne T2 rehaussée de facon intense et hétérogene apres
injection de gadolinium avec présence de zones en hyposignal sur toutes les séquences, en

rapport avec des calcifications.
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Figure 26 : IRM d’un chondrosarcome extrasquelettique du genou.
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La figure 27 est un IRM d'un liposarcome myxoide de la cuisse chez un patient de 48 ans:
v' La figure 27A: séquence pondérée en T1 spinécho en saturation de graisse et
apres injection du Gadolinium, dans un plan axial passant par I'extrémité
inférieure du fémur et qui objective un processus tumoral refoulant discretement

le pédicule vasculaire poplité a sa partie supérieure et qui est respecté.
v La figure 27B: séquence pondérée en T1 FSE dans le plan sagittal aprés injection
du Gadolinium qui objective un rehaussement hétérogene du processus tumoral
qui arrive jusqu'au contact du condyle fémoral, et mesure 20 cm de hauteur, avec

un contact étendu avec la corticale osseuse.

Figure 27: IRM d'un liposarcome de la cuisse.

d. Latomodensitométrie (TDM):

Dans notre série d'étude; seul 2 patients avaient réalisé une TDM et avaient tous les deux
présenté des STM:
- Le 1 er patient avait présenté un liposarcome myxoide de la cuisse : la TDM avait

objectivé une masse tissulaire de la loge antérieure de la cuisse.
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- Le 2 eme avait présenté un liposarcome bien différencié de la cuisse: la TDM avait

objectivé un processus tumoral infiltrant le plan musculaire.

2. Le bilan biologique:

- Le bilan biologique était réalisé dans la majorité des cas dans le cadre de la
consultation pré-anesthésique.

- Les enzymes musculaires n'avaient été demandés pour aucun patient.

3. Etude anatomopathologique:

Tous les patients de notre série avaient bénéficié d'une confirmation
anatomopathologique ; sauf pour 11 patients qui avaient présenté des lipomes a fort corrélation
radio-clinique et chez qui I'examen anatomopathologique avait été demandé mais pour des

raisons économique; ces patients ne l'avaient pas réalisés.

3-1Matériel d'étude:

Pour fournir un matériel d'étude adéquat; les chirurgiens du service de traumatologie et
orthopédie B avaient réalisé différents types de biopsies:

» Pour les TBTM:

- 120 patients avaient bénéficié d'une biopsie exérése soit 93% de I'effectif des TBPM.
- 9 patients avaient bénéficié d'une biopsie chirurgicale soit 7% de I'effectif des TBPM.

- Aucun cas n'avait bénéficié d'une biopsie percutanée (figure 28) et (tableau XVI).
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i Biopsie exérese

H Biopsie chirurgicale

Figure 28: Répartition des TBTM selon la biopsie réalisée.

Tableau XVI: Répartition des tumeurs selon le type de biopsie réalisée.

Biopsie/ TBTM Biopsie exérése Biopsie chirurgicale Biopsie percutanée
Lipome 62 3 -
Fibrolipome 1 - -
Tumeur glomique 6 1 -
TCGGT 15 - -
Angiome 17 2 -
Fibrome 5 - -
Histiocytofibrome 2 - -
TFS - 1 -
Angioléiomyome 2 - -
Myome 1 - -
Neurofibrome 4 1 -
Schwannome bénin 2 1 -
Myxome 1 - -
Elastofibrome 1 - -
Tumeur mixte 1 - -
TOTAL 120 9 -

- La biopsie exérése avait été réalisée chez 120 patients présentant des TBTM :
v' 76 patients avait une TBTM de localisation superficielle soit 63,3% alors que 44

patients avaient une localisation profonde soit 36,6% (figure 23).
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v' 80 patients avaient une taille tumorale inférieure a 5 cm soit 66,6% alors que 40

patients avaient une taille tumorale supérieure ou égale a 5 cm soit 33,4% (figure 24).

Ainsi on peut observer que la biopsie exérése a été pratiquée essentiellement pour des
masses tumorales de localisation superficielle et d'un diameétre < 5 cm.
- La biopsie chirurgicale avait été réalisée chez 9 patients présentant des TBTM:
v 1 patient avait une localisation superficielle soit 11% alors que 8 patients avaient
une localisation profonde soit 89% (figure 29).
v 3 patients avaient une taille tumorale inférieure a 5 cm soit 33,3% alors que 6 patients
avaient une taille tumorale supérieure ou égale a 5 cm soit 66,7% (figure 30).
La biopsie chirurgicale a été essentiellement pratiquée pour des masse profonde et d'un

diametre > 5 cm.

%100
%90
%80
%70
%60
%50
%40
%30
%20
%10

%0

M Localisation profonde

M Localisation superficielle

biopsie exérése biopsie
chirurgicale

Figure 29: Répartition des biopsies selon la localisation tumorale.
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Figure 30: Répartition des biopsies selon la taille tumorale des TBTM.

> Pour les STM:

- La biopsie percutanée avait été réalisée chez 1 patient, mais cette biopsie était non
concluante. Ce qui avait nécessité de refaire une biopsie chirurgicale. Le patient
concerné avait un rhabdomyosarcome de la cuisse dont la taille était de 6 cm avec
une localisation profonde.

- La biopsie chirurgicale avait été réalisée pour la totalité des patients présentant une
STM soit 100 % de I'effectif de ces derniers:

v Pour la profondeur: 62 % étaient de localisation profonde, alors que 38 % étaient
de localisation superficielle (figure 22).
v" Pour la taille: 9,6 % avaient une taille < 5 cm, alors que 90,4 % avaient une taille
> 5 cm (figure 19).
Ainsi on peut constater que la biopsie chirurgicale est essentiellement réalisée pour des

masses de localisation profonde et dont le grand diametre est > 5 cm.

3-2 Résultats:

a- Type histologique:

- L'examen anatomopathologique avait pu étre réalisé chez 139 patients.
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- Seul 11 patients qui avaient présenté des lipomes n'avaient pas pu réaliser cet examen

pour des raisons économiques; sachant qu'il avait été demandé systématiquement par

le chirurgien opérateur.

- Les résultats obtenus pour ces 139 patients sont détaillés dans le tableau XVII.

Tableau XVIII: Répartition des TTM selon le type histologique

Type histologique Effectif Sous type histologique
40lipomes lipocytiques/ 5 lipomes
Tumeurs , . . -
. Bénignes 54 intramusculaires/ 2 angiolipomes/ 1
adipeuses . . .
myolipome/ 6 lipomes atypiques.
SARCOME 6 3 LPS bien différenciés/ 3 LPS myxoides
. . 9 hémangiomes caverneux /4 artério
Tm. vasculaires Bénignes 19 . . . o
veineux/3 intramusculaires/3 capillaires.
15 TCGGT / 1 Elastofibrome/ 2
Tumeurs . . . - .
. . Bénigne 25 Histiocytofibromes bénins/ 5 Fibromes/ 1
fibroblastiques et . , ) o
) o ] Fibrolipome /1Tumeur fibreuse solitaire.
fibrohistiocytaires X
SARCOME 4 4 Sarcomes pléomorphes
. 2 Angioléiomyome / 1 Myome
) Bénignes 3 _ .
Tm. musculaires intramusculaire.
SARCOME 2 2 Rhabdomyosarcomes
Tm. nerveuses Bénignes 8 5 Neurofibromes/ 3 Schwannomes
Tm. glomiques Bénignes 7 7 tumeurs glomiques
Tm. Chondro-
SARCOME 2 2 chondrosarcomes
osseuses
Tm. cutanée SARCOME 3 3 DFS de Darrier et Ferrant
. L. 1 Myxome juxta articulaire/1Tumeur
Tumeurs a | Bénignes 2 .
) o mixte
différentiation 3 s o 1 s
incertalne SARCOME 4 ynovialosarcomes arcome

épithéloide

b- Legrade tumorale:

- Le grade de la FNCLCC avait été précisé chez 18 patients (tableau XIX):
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Tableau XIX: Répartition des STM selon le grade tumorale.

Grade tumoral/ sarcome Grade | Grade ll Grade lll
Liposarcomes 4 2
Sarcomes pléomorphes - - 4
Synovialosarcomes - - 3
Rhabdomyosarcome - - 2
Chondrosarcome 1 - 1
1

Sarcome épithéloide - -

c- I'étude immunohistochimique:

Une étude immunohistochimique avait été réalisée chez 10 patients (tableau XX):
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Tableau XX: Répartition des tumeurs selon les résultats de I'immunohistochimie.

Sarcome/ Marqueurs

Marqueurs positifs

Marqueurs négatifs

Neurofibrome pléxiforme

e Anticorps anti-PS100
e Anticorps anti-Ki 67
e Anticorps anti -CD4

e Anticorps anti-actine musculaire
lisse.
e Anticorps anti-myogénine

Liposarcome myxoide

e Anticorps anti-MDM?2
e Anticorps anti-Ki67

Liposarcome myxoide

e Anticorps anti-PS 100

e Anticorps anti-cytokératine
e Anticorps anti-actine musculaire lisse

Sarcome pléomorphe

e Anticorps anti-CD99
e Anticorps anti-PS100
e Anticorps anti-Ki 67

e Anticorps anti-actine muscle lisse
e Anticorps anti-myogénine

e Anticorps anti-Desmine

e Anticorps anti-EMA

e Anticorps anti-cytokératine

e Anticorps anti-cytokératine?7

Sarcome pléomorphe

e Anticorps anti-Vimentine

e Anticorps anti-Desmine
e Anticorps anti-Vimentine
e Anticorps anti-CD34

Synovialosarcome
Indifférencié

e Anticorps anti-CD99

e Anticorps anti-EMA

e Anticorps anti-Desmine
e Anticorps anti-PS100

e Anticorps anti-CD34

Synovialosarcome

e Anticorps anti-Vimentine
e Anticorps anti-EMA

e Anticorps anti-cytokératine

biphasique . . e Anticorps anti-PS100
o Anticorps anti-BCL2
e Anticorps anti-myogénine
Anticorps anti-Desmine
Rhabdomyosarcome * P -

e Anticorps anti-actine muscle
lisse

Chondrosarcome extra
squelettique

e Anticorps anti-Vimentine

¢ Anticorps anti-cytokératine

e Anticorps anti-EMA

e Anticorps anti-PS100

e Anticorps anti-
synaptophysine

e Anticorps anti-NSE

Sarcome épithéloide

e Anticorps anti-Vimentine
e Anticorps anti-PS100
e Anticorps anti-EMA

e Anticorps anti-Desmine
e Anticorps anti-actine muscle lisse
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d- Etude cytogénétique:

L'étude cytogénétique n'avait été demandée chez aucun de nos patients.

4. Bilan d'extension:

4-1Examens réalisés:

Un bilan d'extension avait été demandé chez l'ensemble des patients présentant des

sarcomes des tissus mous, et ce bilan d'extension comprenait de principe:

e Une radiographie du thorax face.

e Une TDM thoracique.

e Une échographie abdominopelvienne.

e Une TDM abdominopelvienne selon le contexte clinique.

Ainsi les bilans d'extension réalisés par nos patients étaient comme suit (tableau XXI):

Tableau XXI: Répartition des examens réalisés selon le type histologigue.

Ferrant

Bilans d'extension/ Radiographi TDM Echographie TDM
sarcomes e du thorax | thoracique | abdominopelvienne | abdominopelvienne
LPS bien différencié 3 3 3 -
Liposarcome myxoide 3 3 3 -
Sarcome pléomorphe 4 4 4 -
Synovialosarcome 3 3 3 -
Rhabdomyosarcome 2 1 1 1
Sarcome épithéloide 1 - - -
Chondrosarcome 2 2 2 -
DFS de Darrier et 3 : ] B

4-2 Résultats:

Le bilan d'extension avait objectivé les résultats suivants:

- 3 patients avaient des métastases pleuropulmonaires: 2 synovialosarcome et un

sarcome pléomorphe.

- 1 patient avait une métastase abdominale et qui avait un rhabdomyosarcome.
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IV. Prise en charge thérapeutique:

1. La chirurgie:

1-1Méthodes chirurgicale:

a. Pour les tumeurs bénignes:

L'exérese chirurgicale était réalisée pout tous les patients :

La biopsie exérése ou exéreése marginale était réalisée chez 125 patients soit 96.90%

de I'effectif des TBTM.
- Une exérese large avait été réalisée chez 4 patients soit 3.10% de I'effectif total des TBTM.

- Ces 4 patients avaient présenté 3 lipomes atypiques et une tumeur fibreuse solitaire.

b. Pour les sarcomes des tissus mous:

- L'exérese chirurgicale avait été réalisée chez 21 patients soit 100% de notre effectif.
- Les modalités chirurgicales étaient comme suit:
e L'exérese large était réalisée chez 19 patients soit 90,4%.
e L'amputation était pratiquée chez 2 patients soit 9,6%.
e Le tableau XXII illustre la répartition des méthodes chirurgicale selon le type

histologique de la STM.

Tableau XXII: Répartition des sarcomes selon la méthode chirurgicale.

; . . . Exérése .
Méthode chirurgicale Exérese large . Amputation
compartimentale

Liposarcomes bien différenciés

Liposarcomes myxoides

Synovialosarcomes

Sarcomes pléomorphes

Rhabdomyosarcome

chondrosarcome

DFS de Darrier et Ferrant

— W NN (W N [W W
|
—

Sarcome épithéloide
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1-2 Reconstruction et réparation:

2 patients qui avaient des tumeurs Glomiques de la main avaient bénéficié des procédés
suivants:
e Greffe cortico spongieux.
e Une plastie unguéale.

Les dossiers exploités n'avaient pas rapporté d'autres informations sur ce volet.

1-3 Limites d'exérése:

A I'examen anatomopathologique de la piéce opératoire réalisé pour tous les patients pris
en charge chirurgicalement; on avait trouvé les résultats suivants:
- 18 patients avaient RO soit 85,7 %.
- 2 patients avaient un envahissement microscopique R1 soit 9,5 % (liposarcome et
sarcome pléomorphe de la cuisse).
- 1 patient avait un envahissement macroscopique R2 soit 4,8 %

(rhabdomyosarcome de la cuisse).

2. La radiothérapie:

La radiothérapie avait été réalisée au service d'oncologie au CHU MOHEMED VI pour 5
patients soit 23,8 % de lI'ensemble des STM, et ayant tous recu une radiothérapie adjuvante et
externe.

e Une patient présentant un liposarcome bien différencié GRADE | avec des limites
d'exérése envahis(R1) et qui avait recu une radiothérapie externe a la dose de 65 GY.

e Un patient présentant un liposarcome myxoide avec des limites saines et qui avait
recu une radiothérapie externe a la dose de 65 GY.

e Un patient présentant un liposarcome myxoide avec des limites saines mais

économique et qui avait recu une radiothérapie externe a la dose de 65GY.
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Un patiente présentant un sarcome pléomorphe avec des limites saines et ayant recu
une radiothérapie externe a la dose de 65 GY.

Une patiente présentant un sarcome pléomorphe de haut grade avec des limites
envahis (R1) avec métastase pleuropulmonaires et qui avait recu en association a la

chimiothérapie une radiothérapie de consolidation a la dose de 4*400 QY.

3. La chimiothérapie:

La chimiothérapie avait été administrée a 4 patients soit 19 % de I'ensemble des STM, et

elle était de type palliatif chez tous les patients:

Un patient qui avait un synovialosarcome biphasique avec métastase
pleuropulmonaire: 7 cures a 21 jours d'intervalles avec comme protocole; Holoxan-

Mesna-Adriablastine puis Oncovin-Endoxan-Doxirubicine.

Patiente qui avait un synovialosarcome indifférencié avec métastase
pleuropulmonaire: 7 cures a 21 jours d'intervalle avec comme protocole: Holoxan-

Mesna-Doxirubicine puis Endoxan—-Doxirubicine-Oncovin.

Une patiente qui avait un sarcome pléomorphe GRADE Il avec métastase
pleuropulmonaire et qui avait recue en association avec une radiothérapie de
consolidation une chimiothérapie palliative a raison de 7 cures a 21 jours d'intervalle

avec les protocoles suivant: Holoxan—Mesna-Adriablastine puis Holoxan-

Vincristine-Cisplatine Ifosfamide / Etopside.

Un patient qui avait un Rhabdomyosarcome alvéolaire GRADE Ill avec métastase
abdominale et qui avait recu une chimiothérapie palliative a raison de 7 cures a 21

jours d'intervalle avec le protocole suivant: Doxorubicine-Endoxan-Oncovin.
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V. L'évolution:

L'exploitation des nos dossiers nous avait permis de relever les patients qui avaient
présenté des récidives tumoraux et qui avaient été hospitalisés une Deuxiéme reprise au service
de Traumatologie et orthopédie B.

Les résultats obtenus étaient comme suit:

1. TBTM:

- 2 patients qui avaient des lipomes confirmés histologiquement et qui avaient présenté
une récidive tumorale au niveau du méme siege, les Deux étaient repris
chirurgicalement.

- Une patiente de 23 ans et qui était pris en charge pour neurofibrome pléxiforme et dont
le geste chirurgicale avait consisté en une exérése marginale et ayant présenté une
récidive tumorale au niveau du méme siege apres 2 ans:

e L'IRM: a confirmé la récidive tumorale en objectivant un résidu tumoral.
e Une reprise chirurgicale: Résection de la tumeur et neurolyse.
e Compte rendu anatomopathologique: Aspect morphologique et IHC compatible

avec un neurofibrome pléxiforme.

2. STM:

L'évolution de 13 patients avait pu étre déterminée soit 70 % de I'ensemble des STM,

alors que 8 patients étaient perdus de vue soit 30 %.
> 8 patients avaient une rémission clinique maintenue soit 38 %, dont 2 avaient recu une
radiothérapie externe, avec suspicion de récidive tumorale chez une patiente qui avait

présenté un liposarcome bien différencié de GRADE | et chez qui une exérése large
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avait été réalisée avec des limites saines: une IRM avait été réalisée et qui avait
objectivé des remaniements post opératoire.
> L'évolution des 5 autres patients était comme suit:

- Un patient présentant une métastase abdominale avait présenté une aplasie
médullaire suite a la chimiothérapie, et dont I'évolution était marquée par le déces.

- Les 3 patients qui avaient des métastases pleuropulmonaire sont suivis en
oncologie et les TDM réalisés montrent une stabilisation des Iésions
pleuropulmonaires.

- Un patient qui avait présenté un liposarcome myxoide de la cuisse et qui avait recu
une radiothérapie externe et dont I'évolution était marquée par I'apparition 9 mois
apres:

e Une masse au niveau de la jambe droite.

e Une masse paravertébrale droite.

e Echographie: Localisation intra et rétro péritonéal et au niveau de la cuisse droite
du liposarcome.

e TDM: Masse du muscle sous épineux paravertébrale droite, du muscle iliaque droit
et centropelvienne, en rapport avec des lésions secondaire vu le contexte clinique.

e Le patient était opéré au service de chirurgie viscérale pour les lésions de
localisation intra et rétro péritonéale.

e Biopsie des masses: liposarcome myxoide avec métastase musculaire (liposarcome
multiple).

e L'évolution: déces au bout d'un an.

Alors que le reste des patients sont perdus de vue.
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|. Epidémiologie:

L'incidence annuelle des tumeurs bénignes des tissus mous est d'environ 3000 tumeurs
par millions d'habitants [1]. Alors que l'incidence des sarcomes est comprise entre 15 et 35 cas
par million d'habitants et par année, soit prés du double de celle des tumeurs osseuses malignes
primitives [1]. Ainsi les sarcomes des tissus mous sont tres rares, et représentent de 0.5%a 1%
des tumeurs malignes de I'adulte, Le nombre de nouveaux cas est de |'ordre de 10000 par an
aux Etats Unis et de 1800 par an en France [2;4].

Les tumeurs bénignes des tissus mous sont beaucoup plus fréquentes que les sarcomes,
avec unhe proportion approximative selon Enzinger et Weiss de 100 lésions bénignes pour une
lésion maligne [1]. Cette prédominance a été retrouvée dans toutes les séries d'études mais a
des proportions différentes (tableaux XXIIl). Notre série d'étude a rapporté également une
prédominance nette des tumeurs bénignes ou elles représentaient 86 %, alors que les sarcomes

ne représentaient que 14 % de I'ensemble des tumeurs des tissus mous.

Tableau XXIllI: principaux séries d'études rapportées dans la littérature.

Etudes Années Effectif TBTM % STM %
10 ans
K f [5; 31047 4
ransdorf [5;6] 1980 - 1989 60 % 0%
5 ans
P 7 2 77, 22,59
ersson [7] 1974 - 1978 80 5 % 5%
Jensen [8] 7.ans 1403 94,8 % 5,2 %
1970 - 1977 ’ ’
3 ans
Giel tal [9 548 78 % 22%
lelen etal  [9] 2001 - 2003
Moulton et al 9 ans
225 79,5 % 20,5 %
[10] 1986 - 1994
6 ans
N ari 150 14
otre série 5007 - 2012 86 % %
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1. Les tumeurs bénignes des tissus mous:

1-1Le type histologique:

Sur le plan épidémiologique; les lipomes, les tumeurs fibreuses et fibrohistiocytaires, les

tumeurs vasculaires et les tumeurs nerveuses sont les tumeurs bénignes les plus fréquentes [2].

Cette nette prédominance des lipomes a été retrouvée dans la majorité des séries d'études

(tableau XXIV), ainsi que dans notre série ou ils représentaient 50,4 % de lI'ensemble de nos

tumeurs bénignes.

Tableau XXIV: Répartition des types histologigues des TBPM dans les séries d'étude.

ETUDE/ TYPE | Kransdorf | Persson | Jensen Gielen Moulton | Berquist | Notre
TUMORAL [6] [7] [8] etal [9] [etal[10] | etal [11] | série
Lipome 16,1 % 19,3% 48,1 % 15,3% 18,4 % 18 % 50,4 %
Tumeurs

fibreuses et 23,9% 5% 2,55% 6,2% 6,6 % - 19,4 %
fibrohistiocytaires

Hémangiome 7.6% 9,2% 11,7 % 7,2 % 17,8% 10 % 14,6 %
Tumeur nerveuse 10% 5,9% 5,1% 15% 8,3% 8% 6,2 %
Tumeur glomique 0,9% - 0,3% - 1,1 % - 5,4 %
Tumeur 1,7 % - 3,8 % - - - 2,3%
musculaire

Différentiation 3,2 % - 0,2 % - 1,6 % 4% 1,7 %
incertaine

1-2La répartition des TBPM selon le sexe et I'age:

Les tumeurs bénignes des tissus mous surviennent a tout age, sauf pour les tumeurs

vasculaires dont 40 % surviennent avant I'dge de 20 ans [13]. Pour notre série d'étude plus de 50

% des tumeurs vasculaires sont survenues chez des patients dont I'dge est inférieur a 20 ans,

alors que les autres types de tumeurs surviennent a tout age.

Les tumeurs bénignes surviennent chez les 2 sexes sans prédilection.
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2. Les sarcomes des tissus mous:

2-1le type histologique:

Les sarcomes des tissus mous sont histologiquement trés variés, avec environ 50 types
et sous types dans la classification de I'OMS 2002 [3], et comme pour les tumeurs bénignes se
sont les sarcomes d'origine adipeux (liposarcome) et fibrohistiocytaire (sarcome pléomorphe) qui
sont les plus fréquents (tableau XXV). Dans notre série les liposarcomes représentaient 28,5 % et

les sarcomes pléomorphe 19 %.

Tableau XXV : Répartition sous types histologiques des STM selon les différentes études.

ETUDES/ TYPE | Kransdorf | Heymann | Milbéo | Gielen | Moulton | Berquist | Notre
TUMORAL [5] etal [13] | [14] et al|et al | et al | série
[9] [10] (1]

Liposarcome 14 % 39,3 % 28,5% |154% | 19,5% 15,5 % 28,5 %
Sarcome pléomorphe 24 % 5,6 % 22,6 % | - 17,3 % 37,7 % 19 %
Léiomyosarcome 8 % 10 % 7% 13 % 6,5 % 4.4 % -
Rhabdomyosarcome 1,9 % 5,6 % 2,3 % 5,6 % 6,5 % 6,5 % 9,5 %
Synovialosarcome 5% 7,8% 10,7% [6,5% 2% 13% 14,2 %
Fibrosarcome 5% 5,6 % 2,3% 2,4 % 2% 2,2% -
Sarcome épithéloide 1,4 % - - - - 2,2% 4,7 %
Chondrosarcome - - - 2,4 % 2% 4,4 % 9,5%
Dermatofibrosarcome | 6 % - - 32% |- — 14,2 %

2-2La répartition des STM selon I'age et le sexe:

Comme les tumeurs bénignes, les STM peuvent survenir a tout age. Cependant il existe

une augmentation de la fréquence avec I'dge, et une relation entre la tranche d'age et le type
histologique du STM: le rhabdomyosarcome avant 15 ans, le synovialosarcome entre 15 et 30
ans, le fibrosarcome entre 15 et 40 ans, le liposarcome entre 25 et 55 ans, le Schwannome
malin de 30 a 60 ans et le histiocytofibrome malin de 45 a plus de 70 ans [12].

Pour I'dage des patients présentant STM inclus dans notre série d'étude on a obtenue des

résultats similaires.
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Il. Etiopathogénie:

Les principaux facteurs impliqués dans la genése des tumeurs des tissus mous et

essentiellement des sarcomes sont:

1. L'irradiation [4:15:16:17]:

Environ 0.5% des patients ayant recu une radiothérapie intensive pour une tumeur
maligne et ayant survécu plus de 5 ans développent un sarcome des tissus mous en zones
irradiées, avec un délai d'au moins 3 ans apres l'irradiation. Ces sarcomes sont essentiellement
des histiocytofibromes malins et des fibrosarcomes, et dont le développement est conditionné
par I'dge du patient avec une population pédiatrique qui est plus a risque, la présence d'une
prédisposition génétique, la dose administrée (> 50 GRY), et la chimiothérapie associée. Le
pronostic des sarcomes radio-induits est mauvais avec un taux de survie globale a 5 ans de 10

a 30%, ce pronostic est lié a une agressivité particuliére de ces sarcomes.

2. Les facteurs génétigues:

Certaines tumeurs des tissus mous apparaissent dans le cadre de syndromes héréditaires

ou congénitaux:

2-1La neurofibromatose de type | ou maladie de Von Recklinghausen:[18;19:20]

C'est une affection autosomique dominante, dont le gene est localisé sur le bras long du
chromosome 17 en 17q 11.2. Dans la NF1 la majorité des tumeurs sont bénignes
(neurofibromes), mais parmi les complications multiples il y a le risque de survenue de sarcome
des tissus mous, essentiellement au dépend des gaines nerveuses (appelé anciennement

neurofibrosarcome). Cette complication est rare avant I'dge de 10 ans, et le risque de survenue
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au cours de la vie d'un malade atteint de NF1 est de 3 a 4 %. La transformation maligne se fait a

partir de neurofibromes nodulaires isolés ou plexiformes.

2-2Le syndrome de Li-Fraumeni:[4;15;20;21]

C'est un syndrome familial rare qui comporte une fréquence élevée des tumeurs malignes
chez des sujets jeunes, dont des sarcomes des tissus mous. Ce syndrome est associé a des
modifications germinales et a des altérations acquises du gene suppresseur de tumeur p 53

(locus en 17p13).

2-3 Le rétinoblastome : [4;15:20:22]

La survenue de sarcome de tissus mous est une complication possible dans le cadre du
rétinoblastome; qui est une tumeur rétinienne tres rare causé par une mutation du géne RB1 qui
est un géne suppresseur de tumeur impliqué dans le contréle de la prolifération cellulaire. Ce

gene est localisé sur le chromosome 13q 14.

2-4 Le syndrome de Werner:[15;20]

Ce syndrome dont le gene avait été identifié en 8p comporte un risque majeur de
survenue de tumeurs malignes essentiellement des sarcomes des tissus mous ainsi que des

tumeurs cérébrales.

2-5 Autres syndromes génétiques:

Ces syndromes sont exceptionnellement associés a des tumeurs des tissus mous:

- Le syndrome de Gardner : Il est apparenté a la polyadénomatose colique familiale
dont la transmission est autosomique dominante avec un géne localisé en 5p.
Quelques cas de fibrosarcomes associés au syndrome de Gardner ont été décrits
dans la littérature.

- L'ataxie télangiectasie : maladie autosomique récessive caractérisée par un déficit de

I'immunité humorale, des troubles neurologiques centraux et la survenue de
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lymphomes. Le géne responsable (géne at) est localisé en 11g22-23.cette pathologie

est associée de maniére exceptionnelle a la survenue de STM.

3. Le ré6le des virus [4]:

Le virus Epstein-Barr est associé a certaines proliférations tumorales a différentiation

musculaires lisses dans le cadre des déficits immunitaires acquis.

4. Facteurs toxiques [4;15;23;24]:

les herbicides: les produits chimiques entrant dans la composition des herbicides tels
la dioxine et le chlorophenol sont reconnues grace a plusieurs études, comme étant
des produits cancérogénes impliqués dans la genése des sarcomes des tissus mous
chez certaines catégories professionnelles.

Le tabagisme: peu d'études ont été réalisés pour établir une relation entre le

tabagisme et la genése de tumeurs des tissus mous.

5. Autres facteurs:

Les traumatismes: souvent mentionnés par les patients ou leur entourage, semblant
essentiellement révélateurs, attirant le plus souvent ['attention sur une lésion
préexistante au traumatisme. lls ont exceptionnellement fait la preuve de leur
responsabilité directe. [4]

Le syndrome de Stewart-Treves: des angiosarcomes et des lymphangiosarcomes sont
décrits chez des patients présentant des lymphoedémes chroniques des membres
supérieurs, essentiellement aprés chirurgie mammaire. Cette complication du
lymphoedéme post-chirurgicale est trés rare. Ainsi chez 122 991 patients suivis aprés

cancer du sein, 116 ont développé un STM [15].
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Dans notre série d'études on retrouvé les facteurs a risque suivant:
- L'exposition professionnelle a des herbicides était retrouvée chez un seul patient
ayant présenté un liposarcome.
- La notion de traumatisme au niveau du siege de la tumeur était retrouvée chez 6 patients.
- Le tabagisme était retrouvé chez 15 de nos patients: 10 patients ayant des TBTM et 5
patients ayant des STM.
- 2 patients avaient la Neurofibromatose de Van Recklinghausen type | et ayant présenté

des neurofibromes; I'un au niveau de la main et l'autre au niveau de la hanche.

lll. Etude clinique:

1. les signes fonctionnels :

1-1Le syndrome tumoral :

L'apparition d'une masse tumorale constitue la circonstance de découverte la plus
fréquente des tumeurs des tissus mous. La conduite a tenir dans ce cas est dominée par la
nécessité de ne pas méconnaitre un STM et de penser d'emblée a une tumeur bénigne.

Ainsi dans la majorité des cas les sarcomes des tissus mous se présentent sous forme
d’'une masse tissulaire indolore. Les signes inflammatoires sont tres rares. Le moment
d’apparition est parfois difficile a déterminer devant des caractéristiques d’évolution variables. Il
est rare d’observer une tumeur d’apparition brutale, croissant rapidement en quelques
semaines. Le cas le plus fréquent est la découverte d’'une masse profondément située qui finit
par se faire remarquer lors de I'attouchement ou par une géne qu’elle engendre lors de certains
mouvements. Une autre situation, non rare, est la modification récente d’une masse qui
commence a croitre rapidement aprés une longue période de quiescence [25]. Le caractére

évolutif de la masse tumorale garde un intérét capital pour I'orientation diagnostique.
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Dans notre série 150 patients soit 100% de notre effectif avaient présenté un syndrome

tumoral.

1-2 La douleur:

La douleur n'est pas un critéere de malignité, sachant que les STM des membres et du
tronc se présentent essentiellement sous forme d'une masse tissulaire indolore [25]. C'est plutot
la situation anatomique et le volume qui provoquent la géne douloureuse par distension ou par
compression. Les tumeurs des gaines nerveuses sont habituellement douloureuses
accompagnées de paresthésies sur le trajet du nerf [1].

Dans notre série d'étude la douleur était rapportée chez 47 patients présentant des
tumeurs bénignes soit 36,4 % de leur effectif, et chez 9 patients présentant des sarcomes soit
42,8 % de |'effectif de ces derniers.

Les troubles sensitifs a type de paresthésie avaient été retrouvés chez 3 patients
présentant des tumeurs nerveuses bénignes. La notion de décharge électrique dans le territoire
du nerf ulnaire avait été retrouvée chez un patient présentant une tumeur a cellules géantes des

gaines et tendons.

1-3 la limitation de la mobilité et impotence fonctionnel:

Surviennent a un stade tardif et se voient chez des patients présentant une localisation
juxta-articulaire, une taille tumorale importante, et dans le cadre d'une compression
neurovasculaire [1].

Dans notre série, la limitation de la mobilité était présente chez 18 patients présentant un STM

soit 85 % de leur effectif, cela est dii a la grande taille tumorale et a la localisation juxta-articulaire.

1-4 Les signes généraux:

Les signes généraux sont vraiment trés rares dans la symptomatologie initiale des
tumeurs des tissus mous. lls surviennent de facon quasi constante a un stade avancé de

I'évolution des sarcomes de haut grade témoignant de la survenue de métastases [1;25].
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Dans notre étude 3 patients avait présenté une altération de I'état général, et chez qui le

bilan d'extension avait révélé qu'ils avaient des métastases.

2. Les signes physigues:

L’examen clinique a une place capitale dans la démarche diagnostique. Il doit étre

complet et minutieux pour offrir des orientations diagnostiques.

2-1Le siége de la tumeur:

La détermination du siege anatomique garde un intérét capital dans I'approche
diagnostique et thérapeutique et pronostique:

- sur le plan diagnostique: puisque certaines localisations sont hautement suggestives
d'un type de tumeur : I'élastofibrome et la région sous scapulaire, les tumeurs
glomiques et la région sous unguéale de la main.

- Sur le plan thérapeutique: le siége tumoral est un des parametres a prendre en
considération lors de la décision thérapeutique.

- La localisation tumorale a un intérét pronostique dans la prise en charge des STM; ainsi
les sarcomes des membres ont un pronostic moins péjoratif que les autres sarcomes de

I'organisme en raison de l'accessibilité a une bonne résection tumorale [2].

a. Lestumeurs bénignes des tissus mous:

Les tumeurs bénignes des tissus mous siégent avec prédilection aux niveaux des
membres et du tronc.

Dans notre série d'étude la majorité absolue des TBPM siege avec prédilection au niveau
du membre supérieur, puis le membre inférieur, avec le tronc au dernier lieu, ce qui concorde

avec les séries publiées dans la littérature (tableau XXVI).
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Tableau XXVI: Localisation des TBTM dans les différentes séries d'études.

Siége
Etudes Années Effectif | Membre Membre Tronc Autres
supérieur % | inférieur % % %
Jensen [8] 1970 1331 30,3 23,3 34 12,4
1977
Kransdorf [6] 1980 18677 34,5 28,6 17,5 31,7
1989
Notre série 2007 129 57,3 34,2 8,5 -
2012

b. Lessarcomes des tissus mous:

Le siege des STM est ubiquitaire, mais comme les tumeurs bénignes ils siegent avec

prédilection au niveau des membres suivi par le tronc. D'apres Chang et Sandak les STM siégent

au membre inférieur dans environ 45% des cas, au membre supérieur dans 15% des cas ; les

autres sarcomes des tissus mous intéressent la téte et le cou (10%), I'espace rétropéritonéal

(15%), I'abdomen, la paroi thoracique et d'autres organes (5%) [1;12]. Plusieurs études avaient été

faites dans ce domaine; ainsi on a pu rapporter les séries suivantes (tableau XXVII):

Tableau XXVII: représentation des localisations des STM dans les différentes séries d'étude.

Siége
M M Té
Etude Années Effectif er’n?re . elm.bre Tronc ete et Rétropéritoine
supérieur | inférieur % coup %
% % %

Heym et 1990 -

L 89 15,7 58,5 10,1 5,6 10,1
al [13] 2003
Milbéo et al 1996 -

84 16 84 - - -
[14] 2000
2007 -

Not ari 21 38 62 - - -
otre série 5012
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Les résultats de notre série concordent parfaitement avec ceux de la littérature, ainsi les
STM siegent avec prédilection au niveau du membre inférieur, suivi par le membre supérieur

avec le tronc au denier lieu.

2-2La taille et profondeur tumorale:

La taille et la profondeur tumorale donnent aux cliniciens d'importantes orientations
diagnostiques. Ainsi les Iésions qui sont de consistance solide et de siege profond c'est-a-dire
situées sous le fascia de l'enveloppe musculaire, qui atteignent plusieurs centimetres de
diametre (supérieur ou égale a 5 cm pour les auteurs américains), doivent étre considérées
comme suspectes de malignité.

Ces 2 renseignements cliniques ont également un intérét pronostique pour les STM; ainsi
les STM profonds et dont le diameétre est supérieur ou égale a 5 cm sont de plus mauvais
pronostic avec un risque relatif de métastases ou de décés qui augmente de 1,5 % par tranche de
5cm [2].

Dans notre série d'étude 90,4 % des STM avaient une taille > 5 cm alors que seul 9,6 %

avaient une taille < 5 cm. Ce qui concorde avec les données de la littérature (tableau XXVIII).

Tableau XXVIII: Répartition de la taille tumorale dans les différentes séries d'étude.

Taille tumorale
Séries Effectifs
<5cm (%) >5cm (%)
. TBTM 179 50 % 50 %
Berquist et al [11]
STM 46 23 % 87 %
TBTM 50 56 % 44 %
Moulton et al [10]
STM 45 34 % 66 %
.. TBTM 129 64,3 % 35,7 %
Notre série
STM 21 9,6 % 90,4 %
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IV. Etude paraclinique:

1. Imagerie des tumeurs des tissus mous:

Bien qu'aucune méthode d'imagerie ne permette de différencier avec certitude les lésions

bénignes des lésions malignes, lI'imagerie garde une place fondamentale dans l'approche du

diagnostic étiologique, ainsi que dans la prise en charge thérapeutique et la surveillance post

chirurgicale. Ainsi toute masse persistance des tissus mous doit avoir une imagerie adaptée

avant un geste diagnostic ou thérapeutique (biopsie ou chirurgie).

1-1La radiographie standard [2;27:28]:

Cet examen reste indispensable lors du bilan initial et doit étre de qualité optimale, pour

permettre d'éliminer:
e Une pseudomasse (exostose, cal osseux hypertrophique).
e Une lésion osseuse a extension dans les parties molles.
e Une étiologie d'origine articulaire, dégénérative ou

(ostéochondromatose, kyste synovial, tophus gouteux).

inflammatoire

Cet examen permet également d'apporter des éléments d'orientation diagnostiques:

e Des calcifications ou ossifications dans les hémangiomes capillo-veineux ou les

malformations artério-veineuses a flux lents (phlébolithes),

ossifiantes, les synovialosarcomes, les chondromes et chondrosarcomes extra-

squelettiques.
e Une atteinte osseuse dans les tumeurs agressives et les angiomes.

e Une attache périostée (lipome périosté).

e Une hypertransparence de type graisseux rencontrée fréquemment

tumeurs graisseuses.
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1-2 L'échographie et I'écho-doppler [27;28:31]:

a- Place de I'échographie:
C'est I'examen de premiére intention dans le bilan d'une masse des tissus mous et son
apport va étre déterminant pour la prise en charge en imagerie.
L'échographie permet:
e La différentiation entre nature solide ou liquide des lésions.
e De préciser la localisation superficielle ou profonde de la lésion par rapport a
I'aponévrose superficielle.
e De préciser les rapports avec les structures de voisinage (articulations, vaisseaux).
e Guider une éventuelle biopsie permettant ainsi d'éviter des zones de nécroses ou

d'hémorragie.

b- L'apport du Doppler:

Il doit étre réalisé dans tous les cas de syndrome de masse des parties molles.

e Analyse en mode couleur: L'existence de plus de trois vaisseaux, la variabilité de

calibre et de la distribution anarchique des vaisseaux au sein d'une lésion sont des
éléments en faveur da la malignité [27].

e Analyse spectrale: Le calcul de l'indice de résistance ou da la mesure de la vitesse
systolique s'effectue sur un vaisseau intratumoral ou une artére nourriciére avec étude
comparative du coté saint. La valeur seuil en faveur de la malignité habituellement
retenue est de 0,5 m/s, permettant un diagnostic correct dans 80% des cas [24], valeur

qui s'éleve a 91% en associant les données échographique et couleurs.

1-3 La tomodensitométrie [1:27]:

Le scanner est particulierement indiqué dans le bilan d'extension a la recherche de
métastases pleuropulmonaires. Cependant cet examen est trés utile pour la mise en évidence

des éléments calciques. L'injection intraveineuse du produit de contraste est indispensable, ainsi

- 68 -



Les tumeurs des tissus mous:
Expérience du service de traumatologie et orthopédie B au CHU Mohamed VI de Marrakech.

le rehaussement de la tumeur est en faveur d'une lésion sarcomateuse, mais n’est pas

pathognomonique.

1-4 L'imagerie par résonance magnétique [2;27;28:32:33:34:35;36]:

L'IRM est I'examen indispensable dans le bilan préthérapeutique et dans le suivi des
syndromes tumoraux des tissus mous. Elle se positionne déja comme le gold standard en

matiére de bilan diagnostique.

v" L'analyse morphologique:

e La localisation par rapport a I'aponévrose superficielle (facteur pronostique de
la FNCLCC) est un critere majeur de description, la topographie sous
aponévrotique étant suspecte de malignité.

e La taille tumorale (facteur pronostique de la FNCLCC) est un élément
d'orientation puisque dans 93% des cas, la lésion sera bénigne si le diamétre
est inférieur a 3 cm et maligne dans 66% s'il dépasse 6 cm.

e L'étude des limites tumorales est un critere non fiable et faussement rassurant
car les sarcomes présentent trés souvent des limites nettes (pseudocapsule).

e L'extension locorégionale est rare dans les sarcomes des tissus mous puisque
I'atteinte nerveuse ou vasculaire n'est retrouvée que dans 5% des cas, mais c'est

un élément évocateur de malignité.

v' L'analyse du signal:

L'analyse du signal tumoral (en pondération T1 et T2) permet d'apporter des arguments
diagnostiques:
e Un signal inhomogeéene en T1, homogéne en T1 et hétérogéne en T2 ou la présence de
septa hyposignal en T2 seraient en faveur de la malignité selon Hermann et al [34].
e La présence de nécrose tumorale (facteur pronostique de la FNCLCC) est un élément

discriminant méme s'il peut étre trouvé dans des lésions bénignes (tumeurs
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nerveuses). Le principal diagnostique différentiel de nécrose est celui la substance
myxoide qui peut présenter un aspect pseudoliquidien en IRM (hyposignal T1 et franc
hypersignal T2).

e Les hémorragies intratumorales avec en pratique courante des hématomes profonds
qui posent des problémes diagnostiques important, d’ou la nécessité d'injecter
systématiquement tout hématome (figure 36).

e L'edéeme et la présence de niveaux liquide- liquide: hémangiome, lymphangiome
kystique, myxome, kyste anévrismal, synovialosarcome, métastase, hématome et

myosite. Mais ce sont des éléments non spécifiques.

Ainsi De Schepper et al [33] ont, a partir d'une analyse multifactorielle, retrouvé comme
statistiquement significatif en faveur de la malignité les éléments suivants:
o Absence d'hyposignal en pondération T2.
o Diametre > 5 cm (sensibilité et spécificité de 81 %).
o Signal en pondération T1 hétérogeéne.
0 Atteinte neurovasculaire.
o0 Nécrose > 50 %, valeur prédictive positive de malignité proche de 100 %.

o Taille > 66 mm.

v' La prise de contraste:

Plusieurs études ont proposé des criteres diagnostiques concernant les prises de
contraste notamment lors d'injections dynamiques de gadolinium: ainsi, pour Van Der Woude et
al [35], les arguments en faveur de la malignité étaient les suivants:

e La prise de contraste précoce (< 6 s par artére), avec une sensibilité de 91% et une
spécificité de 72%.

e La prise de contraste précoce et de longue durée ou en légére décroissance.

e La prise de contraste périphérique (sensibilité de 91% et valeur prédictive positive

de 94 %), critere également retrouvé par Ma et al [36].
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Plusieurs études ont été réalisées pour établir des critéres de malignité a I'IRM (tableau
XXIX). Les sarcomes inclus dans notre série présentent les mémes critéres de malignité que ces

séries d'études.

Tableau XXIX: Résultats des différentes séries d'études sur les critéres de malignité a I'lRM.

Berquist et al Moulton et al Lamsak et al Notre série
, . i [11] n=95 [10] n=225 [32] n=10 n=45
Séries d'étude . . S . . . .
Bénin Malin Bénin Malin Bénin Malin Bénin Malin
n=50 | n=45 n=179 | n=46 n=10 n=30 nh=15
Taille > 5 cm 50 % 87 % 44 % 66 % - 70 % 46,4% | 93,3 %

Hétérogéneicité

. 24 % 95 % 20% 80 % - - - _
(signal en T1)

Rehaussement Gd - —— - - - - 80 % 86,6 %
Nécrose tumorale - - - - - 20 % 33% | 26,6 %
Limites tumorales 56 % 85 % 27 % 73% - 50 % - -
Atteinte osseuse et
/ - 71% 32% 68% - 70 % - -

ou vasculo-nerveuse
Hémorragie et ou

9 / 27% | 54% | 38% | 62% . 40 % . .

cedéme perilésionnel

1-5La tomographie par émissions de positons (TEP FDG)[27;37;38:39:40:41:42:43:44]:

Le 18F-fluorodéoxyglucose (18 FDG) est validé comme traceur de |'utilisation régional du
glucose. Parce que les cellules tumorales utilisent d'avantage de glucose que les cellules saines,
le 18F-fluorodéoxyglucose est utilisé pour mesurer le métabolisme tumoral.

Cette nouvelle technique d'imagerie garde un intérét dans toutes les étapes de prise en

charge des tumeurs des tissus mous:

a- Lors de la phase diagnostique pré-thérapeutique:

Dans ce sens une méta-analyse récente [37] regroupant 15 études portant sur 441
Iésions des tissus mous (227 malignes et 214 bénignes) a montré que la TEP au FDG peut faire le
diagnostic différentiel entre tumeur maligne et tumeur bénigne avec une sensibilité de 92 % et

une spécificité de 73 %. Flope et al [38] ont montré qu'il existe une relation entre le taux de
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captation du FDG et le grade tumoral. Par ailleurs, la TEP-FDG peut signaler la portion tumorale

métaboliquement la plus active et donc guider la biopsie [39].

b- Lors du bilan d'extension pré-thérapeutique:

Bien quelques cas cliniques aient été récemment rapportés par Nair et Basu dans le cadre
d'un synovialosarcome [40], cette indication de la TEP-FDG reste a valider formellement,

notamment en comparant ses performances par rapport aux explorations scannographiques.

c- Réponse au traitement radiochimiothérapeutique:

L'évaluation de la réponse au traitement radiochimiothérapeutique pourrait étre évaluée
par I'étude des traceurs de la synthése protéique tumorale come c'est le cas pour les études

réalisées par Kole et al [41] et Leyton et al [42]. Mais cette indication reste également a évaluer.

d- La détection des récidives et métastases:

Dans la détection des récidives et métastases dans le suivi post-thérapeutique, la TEP-
FDG serait plus performante que l'imagerie anatomique (scanner et IRM) pour le diagnostic
différentiel entre fibrose post-thérapeutique et récidive tumorale et/ou tumeur résiduelle selon
Kole et al [41], avec des valeurs respectives de sensibilité et de spécificité de 93 % (versus 77 %)
et de 94 % (versus 67 %). Sur les tumeurs en récidives locales, il a été montré par Schwazbach et

al. [43], des sensibilités et spécificités de 88 % et 92 %.

2. La biologie dans les tumeurs des tissus mous:

Les examens biologiques ne sont demandés que rarement dans la prise en charge initiale
des tumeurs des tissus mous. lls n'offrent aux cliniciens aucune orientation diagnostique.
Cependant on peut observer une accélération de la vitesse de sédimentation et une
augmentation de la protéine C réactive, témoignant de l'inflammation pouvant accompagner

certaines tumeurs des tissus mous.
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3. L'examen anatomopathologique:

C'est le dernier examen complémentaire et le seul qui permette de poser le diagnostic

exact et de fixer la conduite thérapeutique.

3-1Le matériel d'étude:

a. La biopsie:
La biopsie doit répondre a deux objectifs selon Mankin et al. [45]:

- Apporter suffisamment de matériel représentatif pour permettre au pathologiste
d'établir le diagnostic. Idéalement, elle doit porter sur les tissus au contact de la
tumeur, sur la pseudo-coque tumorale et sur divers fragments de la tumeur,
surtout si celle -ci apparait hétérogene.

- Ne pas compromettre ou compliquer la résection radicale future s'il s'agit d'un STM.

Les 3 principaux types de biopsie sont les suivantes:
% La biopsie exérése:

C'est une technique d'exérese aveugle, uniquement basée sur les données
macroscopiques, qui aboutit a I'ablation économique d'une tumeur encapsulée, sans incidence
péjorative quand la Iésion est bénigne. Il n'est malheureusement pas rare que l'incision de
biopsie ou de biopsie exérese soit inadéquate. C'est la raison pour laquelle elle est réservée aux
tumeurs superficielles qui apparaissent manifestement bénignes comme le lipome ou le

Schwannome.

< La biopsie percutanée:
Consiste a prélever une carotte de tissu de I'ordre de 1X10 mm. Elle a I'avantage, pour le
patient d'étre faite sous anesthésie locale et en ambulatoire pour des tumeurs palpables et
superficielles, mais elle peut aussi étre réalisée pour des masses profondes et d'abord chirurgical

difficile, grace au repérage par le scanner dans le cadre de la radiologie interventionnelle. On
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note dans la littérature que la biopsie percutanée TRU-CUT réalise des résultats satisfaisants
dans le domaine de prise en charge diagnostique des STM. Ainsi Helsin et al. [46] ont rapporté
une série de 164 sarcomes ayant été biopsiés, 60 par voie percutanée; 93 % des fragments
étaient analysables, et le diagnostic de malignité, de grade et de type histologique a été obtenus
dans respectivement 95, 88 et 75 % des cas. Le taux de faux négatifs était de 5 %, et il n'y avait
pas de faux positifs.
Les conditions de réalisation sont bien définies:
e Sous controle échographique ou tomodensitométrique permettant un abord direct
et la ponction dans une zone solide éventuellement bien vascularisée.
e Marquage du point d'entrée (pour pouvoir réaliser I'exérése du trajet lors du geste
définitif).
e Prélevements multiples (au minimum 3) dont un en cryocongélation (biologie
moléculaire).

e Compression post-procédure efficace et prolongée.

% La biopsie chirurgicale:

Cette technique a pour objectif de prélever un fragment de tissu en quartier d'orange,
d'un volume approximatif de 1 cm, offrant au pathologiste un échantillon représentatif de la
tumeur, suffisant pour élaborer le diagnostic et évaluer le grade. Cette technique est la plus
performante et le plus souvent préférée. Pour le patient, elle a I'inconvénient de nécessiter une
anesthésie générale ou locorégionale et une hospitalisation, méme de courte durée. Elle doit étre
planifiée sur les données topographiques de la palpation et de l'imagerie, et toujours tenir
compte de la chirurgie d'exérése ultérieure, au cours de laquelle le trajet de biopsie et I'éventuel
trajet de drainage seront inclus dans la voie d'abord et excisés. La biopsie chirurgicale obéit a
des régles strictes:

e Garrot temporaire apres surélévation du membre, sans utiliser de bande d'Esmarch.

e Incision courte dans I'axe du membre.
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e Abord direct de la tumeur, aprés incision de l'aponévrose et discision des fibres
musculaires, par incision de la pseudocapsule sans ouvrir les espaces anatomiques
voisins afin de ne pas les contaminer; le prélevement doit porter sur le tissu vivant
périphérique et non sur le centre de la tumeur, souvent nécrosé et de peu d'intérét
pour le pathologiste. Hémostase rigoureuse aprés levée du garrot, par coagulation et
recours aux adjuvants hémostatiques.

e Pas de drainage dans la mesure du possible, si non pose d'un drain aspiratif qui fait
issue a la peau a 1 cm de I'extrémité de la cicatrice et dans I'axe de celle-ci.

e Fermeture aux points séparés de la pseudocapsule, du fascia, du tissu cellulaire

sous—cutané et de la peau.

b. La piéce opératoire:
L'examen anatomopathologique de la piece opératoire garde un intérét capital. Le
chirurgien doit fournir des renseignements suffisants au pathologiste sur le type d'intervention

chirurgicale, sans oublier d'orienter la piece par des fils.

3-2Le conditionnement du matériel d'étude:

Les fragments biopsiques doivent étre immergés sans délai dans un fixateur tel que le
formol tamponné ou le liquide de Bouin-Hollande ou I'AFA (a I'exclusion du liquide de Bouin
classique, qui interdit les techniques de biologie moléculaire ultérieures). De plus pour, pour une
analyse en biologie moléculaire de meilleure qualité, et/ou pour un ciblage thérapeutique, le

pathologiste doit congeler du matériel tumoral. [3]

3-3 L'examen macroscopique:

La piece est mesurée et les différents types de tissus qu'elle comporte, décrits en détail.
Les limites d'exérese les plus proches de la tumeur sont marquées,. Apres incision de la piece, la
description de la tumeur précise sa taille, sa localisation, ses rapports ou son extension aux

structures adjacentes, sa consistance, sa couleur, son aspect, la présence de nécrose et sa
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proportion par rapport au tissu tumoral. Le nombre d'échantillons a examiner est proportionnel

aux dimensions de la tumeur.

3-4L'examen histologique:

L'examen histopathlogique va permettre de :

De confirmer la nature maligne ou bénigne de la tumeur.

De classer la tumeur selon le tissu d'origine.

Grader les sarcomes.

Préciser le caractére sain ou lésionnel des limites d'exérese.

a- Les limites d'exéréese:[3]
La détermination des marges de résection revét une importance primordiale, car une
exérése insuffisante est le principal facteur de la récidive locale. La classification de ['Union
internationale contre le cancer prévoit trois catégories:

e RO: résection in sano- R1: résidu microscopique- R2: résidu macroscopique.

b- Le grading tumorale:[3]

Des systemes de grading fondés sur des parametres histologiques ont été décrits pour
mieux distinguer les tumeurs de faible grade (de bon pronostic) des tumeurs de haut grade au
pronostic péjoratif. Celui de la fédération nationale des centres de lutte contre le cancer
(FNCLCC) dont l'usage est généralisé en France comme en Europe depuis plusieurs années, se

base sur trois parametres : la différentiation, proportion de nécrose, et décomptes des mitoses.
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Tableau XXIlI: Grading des sarcomes des tissus mous selon la FNCLCC.

Différentiation tumorale
Score 1: sarcomes ressemblant trés étroitement au tissu mésenchymateux adulte.
Score 2: sarcomes dont le type histologique est certain.
Score 3: sarcomes embryonnaires et indifférenciés, sarcomes de type histologique incertain,
sarcomes synoviaux, ostéosarcomes, tumeurs primitives neuroectodermiques (PNET).
Décompte des mitoses
Score 1: Zéro a neuf mitoses-dix champs (Gx40).
Score 2: 10-19 mitoses-dix champs.
Score 3: supérieur ou égale a 20 mitoses-dix champs.
Nécrose tumorale
Score 0: pas de nécrose.
Score 1: inférieur a 50 % de nécrose tumorale.
Score 2: supérieur ou égale a 50 % de nécrose tumorale.
Grade histologique
Grade I: score 2-3
Grade II: score 4-6
Grade lll: score 6-8

c- Laclassification des tumeurs des tissus mous:[3;4;47]

La classification de référence des tumeurs des tissus mous est la classification de
I'organisation mondiale de santé (OMS), proposée initialement en 1969, elle a été révisée en
1994 puis en 2002. Cette derniére, dite histogénétique, fait référence a la différentiation en
comparant la tumeur au type cellulaire qui lui ressemble le plus dans les tissus normaux. Elle
comporte 9 grands types et de nombreux sous types. Chaque type est divisé en tumeurs
bénignes, tumeurs a malignité intermédiaire et tumeurs malignes (annexesll).

Certaines catégories tumorales ont disparu du fascicule sur les tumeurs des tissus mous
pour étre traitées dans d'autres fascicules respectivement consacrés a la peau et au systéme

nerveux périphérique.

3-5_L'immunohistochimie [3;47;48;49]:

C'est un systéme de mise en évidence immunologique a trois étages: anticorps spécifique

appliqué sur l'antigéne, systéme de révélation et d'amplification fondé sur une association
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d'anticorps et de peroxydase, chromogéne visualisant la réaction. La sensibilité et la spécificité
des anticorps utilisés est variable, d’ou l'intérét de l'utilisation d'un panel d'anticorps. C'est en
général dans les sarcomes des tissus mous que cette technique est la plus utilisée, cependant on
peut l'utiliser également pour identifier une tumeur bénigne rare dont I'aspect est atypique. Les

marqueurs les plus souvent utilisés sont illustrés dans le tableau XXX.

Tableau XXX: les anticorps les plus utilisés en IHC pour classer les sarcomes.

Différentiation Marqueurs

Différentiation conjonctive Vimentine

Différentiation fibroblastique/ myofibroblastique Vimentine, Actine, CD34
Différentiation fibrohistiocytaire CD 68 +/- Actine
Différentiation musculaire lisse Actine, Desmine, h-caldesmone
Différentiation vasculaire CD31, CD34, Actine
Différentiation adipocytaire PS100, MDM2, CDK4

3-6 Etudes cytogénétiques et moléculaires: [47:;50;51:52]

Les anomalies génétiques rencontrées dans les sarcomes des tissus mous sont de quatre
types: translocations, amplifications géniques, mutation et remaniements génétiques complexes.
L'étude de ces anomalies génétiques peut avoir un intérét diagnostique et/ou pronostique. La
recherche de translocation spécifique est recommandée pour le diagnostic des
synovialosarcomes, des tumeurs primitives neuroectodermiques (PNET) et rhabdomyosarcomes
alvéolaires du fait des conséquences thérapeutiques qui en déroulent; dans le cadre de certaines
tumeurs plus rares (sarcomes fibromyxoides de bas grade, sarcomes a cellules claires,
fibrosarcomes infantiles), la recherche de translocation aidera le pathologiste a confronter son
diagnostic. L'implication dans le pronostic de certaines translocations est démontrée

(rhabdomyosarcome alvéolaire) alors qu'elle est discutée pour d'autres (synovialosarcome).
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V. Les formes anatomo-cliniques:

1. Les tumeurs adipeuses: [5; 6 ; 28;47;53;54]

Les tumeurs adipeuses sont les tumeurs des tissus mous les plus fréquentes. Elles ont,
pour la plupart, un aspect radiologique caractéristique permettant leur identification, mais la
conduite a tenir varie en fonction du type histologique. Dans notre série d'étude les tumeurs
adipeuses étaient les plus fréquentes avec 65 lipomes sur un total de 129 tumeurs bénignes

(50,4%), et 6 liposarcomes sur un totale de 21 sarcomes (45,5%).

1-1Les tumeurs adipeuses bénignes :

Le lipome typique est la tumeur la plus commune des tumeurs bénignes des tissus mous

(16 a 50 %). malgré une prise en charge chirurgicale uniforme, on distingue 5 grands catégories :

a. Le lipome conventionnel:

Le lipome conventionnel, se développant initialement au niveau du tronc et des membres,
et pouvant survenir a toute age mais avec une grande fréquence entre 40 et 60, ayant un aspect
radiologique et histologique uniforme relativement uniformes (figure 31). Il est de trés bon

pronostic avec une évolution sans récidive apres exérese chirurgicale compléte.

l. ;
\k\__-ﬂ'ﬂ-*"_'—'\--..__ _,-"" =y i

- e

Figure 31: le lipome conventionnel. A: grossierement la tumeur est bien limitée avec une surface
jaunatre homogene a la coupe. B: coupe histologique montrant des adipocytes matures sans
atypies nucléaires.
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b. les lipomes hétérotopiques:

> Le lipome des gaines tendineuses et des articulations : essentiellement localisé au

niveau de la main et du poignet.

> Le fibrolipome neural : qui se développe essentiellement au niveau du nerf médian et

se révele par un syndrome du canal carpien.

> Le lipome intramusculaire et intermusculaire:

C'est une lésion fréquente, survenant chez l'adulte entre 30 et 60 ans, et peut survenir
également chez I'enfant. Se localise avec prédilection au niveau du tronc et des membres. Cette
lésion se traduit essentiellement par une masse de taille variable, indolore, d'évolution lente avec

la présence d'un syndrome de masse.

c. lesvariantes des lipomes :

> Le lipome a cellules pléomorphes et le lipome pléomorphe : sont tres rare se localisant

au niveau des épaules chez des sujet de plus de 45 ans.

> L'angiolipome: L'angiolipome cutané qui est la forme la plus commune, survient chez
des adultes jeunes, avec une prédilection masculine, sous forme de multiples nodules
sous cutanés mesurant en général 2 cm et siegent surtout au niveau de l'avant bras et
au niveau du tronc.

Dans notre série d’étude on avait rapporté 2 cas d’angiolipome chez 2 femmes siégeant

au niveau des membres.

> Le myolipome des tissus mous:

C'est une tumeur bénigne des tissus mous composée de deux contingents: musculaire
lisse et adipeux matures. C'est une lésion trés rare qui survient chez les adultes avec un sex-
ratio H/F de 1/2, pouvant rarement siéger au niveau du tronc et des membres ou il est de
localisation superficielle sous cutané et évolue par la suite dans la profondeur pour atteindre le

fascia musculaire superficiel. Dans la majorité des il se présente sous forme d'une masse
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palpable, alors que dans d'autres situation il est de découverte fortuite. Il présente d'habitude un
grand diameétre pouvant atteindre 20 cm ou plus.
Dans notre série on avait rapporté un seul cas de myolipome chez une patiente de 18 ans

se localisant au niveau de I’épaule.

d. lalipomatose :

Associant de multiples lipomes distubués de facon relativement symétrique au niveau du

tronc et des extrémités, et rentrant dans le cadre du syndrome de Launois-Bensaude.

e. L'hibernome:

C'est une tumeur rare composée de graisse brune (graisse retrouvée habituellement chez
les mammiferes hibernants et le nouveau-né). L'hibernome peut survenir a tout dge (dge moyen

de 38 ans). Il est légerement plus fréquent chez I'homme que chez la femme.

1-2Les liposarcomes :

C’est une tumeur maligne qui représente 14 a 18 % de I'’ensemble des sarcomes, et qui
vient en seconde position apres le sarcome pléomorphe. Sur le plan histologique on peut
distinguer 5 catégories : liposarcome bien différencié, myxoide, pléomorphe, a cellules rondes et

le liposarcome dédifférencié.

1-3 le liposarcome bien différencié:

Cette tumeur qui se caractérise par une malignité intermédiaire représente environ 40 a
45 % des liposarcomes. Elle survient chez les adultes avec un pic vers 60 ans, avec une
répartition égale entre les hommes et les femmes. Cette tumeur reste de bon pronostic
comparée aux autres liposarcomes avec un pouvoir métastatique faible. Cette tumeur siége avec
prédilection au niveau du membre inférieur surtout au niveau de la cuisse, suivi par la région
inguinal. L'évolution des liposarcomes bien différenciés dépend essentiellement de Ia
localisation, avec notamment le risque de récidive locale qui n'est pas négligeable. La
transformation de novo ou secondaire en liposarcome dédifférencié, ainsi que les complications

métastatiques sont trés rares, et le taux de survie est de 50 % a 10 ans.
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1-4 Le liposarcome myxoide:

Le liposarcome myxoide est une tumeur maligne adipeuse, qui représente 40 a 50 % de
d'ensemble des liposarcomes, et 10 % de I'ensemble des sarcomes des tissus mous de l'adulte. I
survient chez les adultes jeunes avec un pic entre 40 et 50 ans, sans différence de sexe. Il se
manifeste par une masse profonde, indolore, survenant avec prédilection au niveau du membre
inférieur (surtout au niveau de la cuisse). Le tier des patients développe des métastases a
distance. Sur le plan génétique, il est caractérisé par une translocation t(12;16) ou plus rarement

t(12;22). Le risque de récidive locale est tres élevé.

1-5 Le liposarcome pléomorphe:

Le liposarcome pléomorphe est un sarcome de haut grade, contenant un nombre variable
de lipoblastes pléomorphiques. C'est une forme tres rare, représentant uniquement 5 % de
I'ensemble des liposarcomes, et 10 % des sarcomes pléomorphes. Il survient chez des sujets
dont I'age est supérieur a 50 ans avec une égalité entre les deux sexes. Il siege avec prédilection
au niveau du membre inférieur et du tronc. Il se présente cliniquement sous forme d'une masse
profonde, extracompartimentale, a croissance rapide. C'est un sarcome de trés mauvais
pronostic. Son évolution est dominée par la survenue de récidive locale, ainsi que de métastases

a distance essentiellement pleuropulmonaire.

2. Les tumeurs fibreuses et fibrohistiocytaires:

2-1les tumeurs bénignes :

a- Lestumeurs a cellules géantes des gaines et tendons [28;47;55; 56...60]:

C'est la 2 eme masse des tissus mous de la main aprés le kyste mucoide, et elle
représente 4% des tumeurs bénignes des tissus mous. Son pic de fréquence se situe entre 30 et
50 ans avec une légére prédominance féminine. La présentation clinique est caractéristique. Elle

atteint avec prédilection la gaine tendineuse des tendons fléchisseurs des trois premiers doigts,
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du poignet et de la main (65 a 89% des cas). L'atteinte des chevilles et des pieds est la deuxiéme

localisation en fréquence (5 a 15% des cas). D'autres localisations moins typiques ont été

rapportées (figure32).

Fig.32: image d'une tumeur a cellules géantes des gaines et tendons du 5 éme doigt.

Le traitement consiste en une exérése chirurgicale totale soigneuse. Les récidives

surviennent dans 7 a 27 % des cas, le plus souvent dans les deux premieres années.

Dans notre série d'étude on avait trouvé 15 patients présentant des tumeurs a cellules

géantes des gaines et tendons, siégeant essentiellement au niveau de la main et du poignet (13

cas), avec également une localisation au niveau de la cheville (2 cas), avec une moyenne d'age

de 44,5 ans, avec une prédominance féminine (sex-ratio H/F est de 4/11). Les séries d'études

rapportent une localisation exclusivement au niveau de la main (tableau XXXI).

Tableau XXXI: comparaison entre les différentes séries d'études.

Les séries Marty et al [60] Kotwal et al [59] Notre série
Nombre de cas 65 48 15
. La main (60 cas) . La main (13 cas)
Le siege . La main .
Le poignet (5 cas) La cheville (2 cas)
Age moyen 50 ans 34,6 ans 445 ans
Sex-ratio H/F 27/38 18/30 4/11
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b- La tumeur a cellules géantes des tissus mous [47;61]:

Les tumeurs a cellules géantes des tissus mous on été rapportées pour la premiere fois
par Salm et Sisson en 1972. Ces tumeurs touchent en général des adultes d'dage moyen (45 ans
en moyenne) sans véritable prédominance de sexe .Ces tumeurs sont généralement de tres bon
pronostic puisque le taux de récidive locale varie entre 6 et 21 % et que les métastases a

distance restent exceptionnelles.

c- Latumeur fibreuse solitaire: [28; 47]

La tumeur fibreuse solitaire extra-pleurale est une tumeur mésenchymateuse ubiquitaire,
qui appartient au groupe des tumeurs fibroblastiques a malignité intermédiaire selon la
classification de I'OMS 2002, et qui survient chez des sujets en moyenne age entre 20 et 70 ans,
avec une moyenne d'age de 50 ans, avec une égalité entre les 2 sexes. Des cas exceptionnels ont
été rapportés chez de enfants et des adolescents. Il s'agit en principe d'une tumeur bénigne, qui
ne récidive pas aprés simple exérése. Cependant I'évolution reste imprévisible, d'ou la nécessité

d'une surveillance a long terme, vu le risque de récidive locale voire de métastases.

d- Latumeur fibroblastique de type desmoide [28;47;56;62]:

La tumeur desmoide, appelée également la fibromatose agressive, est une tumeur
d'origine fibroblastique, a malignité intermédiaire, avec une certaine agressivité locale, mais ne
donnant jamais de métastases. Ce type de tumeur est relativement rare avec seulement 900 cas
diagnostiqués par année aux Etats Unis d'Amérique. La tumeur desmoide survient entre la
puberté et I'dge de 60 ans, avec un pic entre 25 et 35 ans, avec une prédominance féminine. Les
récidives locales sont trés fréquentes, et son liées essentiellement a une exérése chirurgicale
incomplete. Ce sont des tumeurs a malignité intermédiaires selon la classification de I'OMS

2002, et ne donnent jamais de métastases.

e- L'élastofibrome [47; 63; 64; 65]:
C'est une tumeur bénigne d'évolution lente, décrite pour la premiere fois par Jaarvi et

Saxén en 1959. Ces auteurs l'appelerent élastofibrome dorsal du fait de ses principales
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caractéristiques: sa localisation sous scapulaire, et la présence d'un important contingent de
fibres élastiques sur le plan histologique. C'est une tumeur trés rare, mise a part la large série de
cas rapportés par Nagamine (170 cas) [63], la plus part des publications rapportent des cas
uniques. L'élastofibrome survient chez des sujets agés de plus de 50 ans avec un pic entre 70 et
80 ans, avec une prédominance féminine avec un sex-ratio H/F de 1/13 selon Nagamine et al
[63]. L'élastofibrome est de tres bon pronostic, avec de trés rares cas de récidive locale avec

I'exérese chirurgicale.

2-2Les tumeurs malignes :

a- Le fibrosarcome de I'adulte [28;47;56]:

Le fibrosarcome de l'adulte est une tumeur maligne, composée de fibroblaste avec une
production variable de collagéne, et une forme histologique caractéristique dans les formes
typique dite en <« arréte de poisson». Le fibrosarcome est une tumeur rare représentant
uniquement 1 a 3 % de lI'ensemble des sarcomes de l'adulte. Il survient avec prédilection en
moyenne age surtout entre 30 et 55 ans, avec l'existence d'une forme infantile. Il n'y a pas de
différence entre les deux sexes. L'évolution est marquée par la survenue de récidives locales qui
sont fréquentes et dépendent initialement de la qualité de I'exérese chirurgicale. Les métastases
sont font par voie hématogéne et s'observent principalement au niveau des poumons. La survie a

5 ans est de 39 a 54 %.

b- Le sarcome indifférencié pléomorphe/L'histiocytofibrome malin [28;47;56;66;67]:
C'est la forme la plus fréquente des sarcomes des tissus mous, représentant environ 30 a
40% des sarcomes dans les grandes séries d'études. Cependant et grace au développement des
techniques d'immunohistochimie, plusieurs cas de ce type de sarcome ont été classées dans une
nouvelle catégorie de sarcome. Ainsi, en 1992, Fletcher [66] et dans une série de 152 cas de
sarcome indifférencié pléomorphe, a trouvé que seul 13 % de cette correspond réellement a des

MFH pléomorphes. Ce type de tumeur survient chez des sujets adultes au-dela de 40 ans, avec
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un pic entre 60 et 70 ans, et une légere prédominance féminine. Ce type de tumeur reste

agressive avec un taux de métastases tres élevé, d’ou l'intérét du diagnostic précoce.

3. Les tumeurs musculaires:

3-1Les tumeurs bénignes :

a- Le léiomyome profond du tissu mous [47; 68]:

C'est une tumeur bénigne, trés rare, qui atteint les adultes en moyenne age avec une
égalité entre les deux sexes. Dans la littérature seulement des cas sporadique ont été rapportés
en raison de la rareté de ce type tumorale, sauf pour quelques séries d'études qui ont pu
rassembler un nombre important, dont la plus importante est la série de Kilpatrick et al [68].

Le l[éiomyome profond du tissu mou est de trés bon pronostic, avec de trés rares cas de

récidives aprés exérése chirurgicale compléte.

b- L'angioléiomyome [47]:

C'est une forme particuliére du léiomyome. L'angioléiomyome est une tumeur bénigne
fréquente, qui survient chez l'adulte entre 40 et 60 ans, avec une légére prédominance
masculine. Sa localisation préférentielle reste le membre inférieur (la jambe). Elle se manifeste
cliniquement sous forme d'une masse superficielle ou profonde, douloureuse, d'évolution lente,
et d'une taille inférieure a 2 cm dans la majorité des cas. L'évolution aprés exérese chirurgicale

est favorable, et les récidives sont vraiment trés exceptionnelles.

3-2Les tumeurs malignes :

a- Le léiomyosarcome [28;47;56;69]:
C'est une tumeur maligne, qui survient chez des adultes en moyenne age avec un pic
entre 50 et 60 ans, avec une prédominance féminine. Elle se manifeste sous forme d'une masse,

douloureuse et d'évolution rapide. Cette tumeur est retrouvée également au niveau des
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extrémités ol elle représente 10% de I'ensemble des sarcomes de cette localisation. L'évolution
du léiomyosarcome est marquée par la survenue de récidive tumorales et de métastases, le plus

souvent dans les 5 eres années. Le pronostic dépend essentiellement de la localisation.

b- Le rhabdomyosarcome [28;47;69;70]:

C'est une tumeur maligne présentant une différentiation musculaire strié. Le RMS est la
tumeur maligne mésenchymateuse la plus fréquente de l'enfant de moins de 15 ans. Chez
I'adulte cette tumeur est relativement rare, et elle ne représente que mois de 1% de I'ensemble
des tumeurs malignes de I'adulte et moins de 3 % de I'ensemble des sarcomes.

On distingue 3 types de rhabdomyosarcome: Le RMS embryonnaire, alvéolaire et
pléomorphique. L'HC a complétement révolutionné le diagnostic des RMS, ainsi parmi les
marqueurs les plus utiles on trouve la myogénine qui s'avere le marqueur le plus sensible et le
plus spécifique, également la desmine avec une positivité de 90%. Sur le plan génétique seul le
RMS alvéolaire présente un profil cytogénétique particulier avec dans plus de 80 % des cas une
translocation réciproque t(12;13) (q35;q14).

Les rechutes locales sont trés fréquentes. L'atteinte osseuse par contiguité est aussi
fréquente. L'extension métastatique concerne les poumons (les 2/3 des cas), les ganglions

lymphatiques (surtout pour le RMS alvéolaire) et la moelle osseuse.

4, Les tumeurs vasculaires:

4-1Les hémangiomes [28;47:56:71:;72;73]:

Ce sont des tumeurs vasculaires bénignes fréquentes, qui représentent environ 7% de
I'ensemble des tumeurs bénignes des tissus mous [73]. L'age de survenue différe selon le type
histologique. Cependant elles surviennent avec prédilection chez I'enfant, constituant ainsi, les
tumeurs bénignes les plus fréquentes dans cette tranche d'dge. Le sexe féminin est le plus

touché. Ces tumeurs se caractérisent par la présence de calcifications qui peuvent étre

- 87 -



Les tumeurs des tissus mous:
Expérience du service de traumatologie et orthopédie B au CHU Mohamed VI de Marrakech.

spécifiques (les phlébolithes). Histologiquement les hémangiomes sont subdivisé en 5 grandes
catégories, selon le type de la prolifération vasculaire. Ainsi on trouve: les hémangiomes
capillaires qui sont les plus fréquentes, les hémangiomes caverneux, le hémangiomes
artérioveineux, les hémangiomes veineux et le hémangiomes mixtes.

A coté de cette classification histologique, il y a eu I'avenement d'une nouvelle entité
clinique qui se base sur la localisation : les hémangiomes intramusculaire qui sont tres rares et
ne représentent que 0,8% des tumeurs vasculaires bénignes, ma c'est la forme la plus fréquente
des angiomes profonds, qui touche surtout les adultes jeunes avec 80 a 90% des patients qui ont
moins de 30 ans. Sur le plan histologique, il peut s'agir d'un hémangiome capillaire ou
caverneux ou les deux. L'évolution est marquée par le risque de récidive locale aprés exérese

chirurgicale inadéquate.

4-2Les angiosarcomes [28;47:56:69;74]

Il s'agit de l'ensemble des tumeurs dont les cellules reproduisent les propriétés
morphologiques et fonctionnelles de I'endothélium normal. L'angiosarcome est l'une des
tumeurs malignes les plus rares représentant moins de 1% de I'ensemble des sarcomes. Cette
tumeur survient typiquement chez la femme en moyenne age (avec un pic vers 70 ans) ayant
subie une mastectomie radicale compliquée de lymphoedéme pendant plusieurs années. En effet
le lymphoedéme chronique est considéré comme facteur prédisposant. On notera que la
transformation maligne de lésions vasculaires bénigne est exceptionnelle. L'angiosarcome des
tissus mous est de trés mauvais pronostic. C'est une tumeur hautement agressive. Ainsi la moitié
des patients décéde un an aprés le diagnostic par la survenue de métastases essentiellement au

niveau des poumons, les ganglions lymphatique, le foie et les os.

5. Les tumeurs glomiques [28;47;56;75;76]:

Les tumeurs glomiques ou glomangiomes sont des tumeurs bénignes rares (moins de 2%

des tumeurs bénignes des tissus mous), développés aux dépens du glomus neuromyoartériel.
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Survenant le plus souvent entre 30 et 50 ans, sans différence de sexe sauf pour la localisation
sous-unguéale qui connait une prédominance féminine. Elles siégent avec prédilection au
niveaux des extrémités des doits et surtout sur le lit unguéal ou elles représentent 1 a 4,5 % des
tumeurs de la main. D'autres localisations ont été rapportés mais avec une fréquence moindre
comme le poignet, le genou et le pied. Cliniquement ces tumeurs se manifestent par une masse
de petite taille (de quelques millimetres), douloureuse (fig.33A). A I'examen clinique il faut
rechercher deux signes spécifiques de ce type de tumeurs et qui sont: le signe de love ou le pin
test et qui consiste a rechercher la zone douloureuse a I'aide d'un instrument pointu (fig.33B), et
le signe de Hildreth qui consiste en la diminution ou la disparition des phénomeénes algiques

apreés réalisation d'une ischémie digitale d'une minute (fig.33C).

Figure 33: tumeur glomigue/ A: aspect macroscopique peropératoire/

B: le signe de love/ C: |le signe de Hildreth.

Le signe le plus fréquent a la radiographie standard est une érosion réguliere de la

phalange sous-jacente a la tumeur, réalisant une encoche unguéale largement ouverte, aux
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contours discretement condensés ou festonnés, correspondant a l'empreinte de la tumeur

glomique (figure34).

Figure 34: aspect radiologique d'une tumeur glomigue ayant érodé la 3 éme phalange.

Les tumeurs glomiques sont généralement de bon pronostic, mais I'évolution est
dominée par le risque de récidive, qui n'est pas rare, et il est du essentiellement a une exérese
chirurgicale incompléte. On trouve aussi dans I'évolution le risque de dystrophie unguéale, liée a
la Iésion de la matrice germinale ou au non restauration du lit unguéal.

Dans notre série d'étude on a rapporté 7 cas de tumeurs glomiques, chez des patients
dont I'dge varie entre 17 et 50 ans avec une moyenne de 35,5 ans et un sex-ratio H/F de 5/2,
pour la localisation, elle n'était pas exclusivement au niveau de la main, ainsi seuls 3 patients
avaient une localisation au niveau de la main, 2 patients au niveau du genou, un patient au
niveau de la cuisse, et une patiente au niveau du pied.

La radiographie standard a objectivé des images lytiques évocatrices du diagnostic chez 3
patients.

Tous les patients on subit une exérése chirurgicale compléte, en plus un patient a
bénéficié d'une greffe cortico-spongieux et un autre d'une plastie unguéale. L'évolution était

bonne pour tous nos patients.
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6. Les tumeurs chondro-osseuses:

6-1Le chondrosarcome mésenchymateux [28;56:77; 78]:

Cette tumeur a été décrite pour la 1 ére fois par Lichtenstein et Bernstein en 1959. C'est
une tumeur maligne trés rare, hautement agressive, qui se développe dans 30 % au niveau des
tissus mous extrasquelettique. Il survient au niveau des membres chez des patients en 5 eme
décennie, avec une méme fréquence chez les 2 sexes. La taille tumorale est normalement
comprise entre 5 et 10 cm selon Hashimoto et al [78]. C'est une tumeur hautement agressive
avec la survenue de métastases essentiellement pulmonaire et lymphatique, rendant son

pronostic péjoratif avec une survie a 10 ans de 25 % uniquement.

6-2 L 'ostéosarcome extrasquelettique [28:47:56:69:77]:

Il s'agit d'une tumeur mésenchymateuse maligne localisée au niveau des tissus mous
sans attachement au squelette osseux avoisinant, et produisant de la substance ostéoide. C'est
une tumeur relativement rare, constituant approximativement 1% de l'ensemble des sarcomes
des tissus mous et approximativement 4 % de I'ensemble des ostéosarcomes, et survenant chez
des sujets en moyenne age avec une moyenne de 50 ans, sachant que plus de 94% sont agés de
plus de 30 ans (ce qui est le contraire dans I'ostéosarcome intraosseux qui survient surtout chez
des sujets moins de 20 ans). On observe une prédominance masculine pour ce type de tumeur.
Des facteurs prédisposants ont été décrits dans la littérature dont les plus importants sont:
I'irradiation (4 a 13% des cas avec un délai allant de 2 a 40 ans), le traumatisme (retrouvé dans
30 % des cas) et la myosite ossifiante. Cette tumeur est trés agressive, en effet de 80 a 90 %
développent des récidives locales et des métastases (essentiellement pulmonaire). Le pronostic

dépend de la taille tumorale avec prés de 90 % de mortalité a 5 ans pour une taille > 5 cm.
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7. Les tumeurs nerveuses périphériques:

7-1Les tumeurs bénignes [28:;56;79; 80; 81-98]:

Les tumeurs bénignes des nerfs périphériques constituent 2 % des tumeurs des tissus
mous, et sont principalement représentées par le neurilemmome (schwannome bénin) en général

solitaire, et le neurofibrome.

a- Le schwannome bénin [28;56;79;80; 81]:

Ce type de tumeur dont les premiéres descriptions remontent au début du XIX éme siéecle,
représente environ 80% de I'ensemble des tumeurs bénignes des nerfs périphériques,

Le schwannome bénin survient a tout age mais surtout entre 30 et 60 ans, avec un sex-
ratio H/F de 1. La forme isolée est la plus courante, mais il existe des formes multiples appelées
schwannomatose touchant le méme segment du membre. Il siege avec prédilection au niveau du
membre supérieur (73 % des cas), avec une localisation plus souvent proximale touchant le plus
souvent le plexus brachial. Au membre inférieur, le tronc du nerf sciatique ou le nerf fibulaire
commun semblent les plus fréquemment concernés. Le schwannome bénin siege plus volontiers
sur les surfaces d'extension des articulations (localisation antérieure aux membres supérieurs et
postérieure aux membres inférieurs). Il s'agit en général d'une masse de petite taille (< 5 cm),
d'évolution lente, mobile a la palpation au-dela de son attache nerveuse et pouvant étre associé
a un syndrome irritatif.

Le traitement est essentiellement chirurgical par énucléation, ce qui permet de conserver
la continuité des fibres nerveuses, donnant de trés bons résultats avec un taux tres faible de

récidive et de dégénérescence maligne.

b- Le neurofibrome [28;56;81]:
Est la 2 éme tumeur bénigne des nerfs périphériques aprés le schwannome. Cette tumeur

représente environ 5% des tumeurs bénignes des tissus mous, et survient comme le

92 -



Les tumeurs des tissus mous:
Expérience du service de traumatologie et orthopédie B au CHU Mohamed VI de Marrakech.

schwannome en moyenne age et sans différence de sexe avec un sex-ratio H/F de 1. Il existe 3
formes de neurofibromes: la forme localisée, la forme diffuse et pléxiforme.

C'est la forme localisée qui est la plus commune et qui représente environ 90% des cas, et
se présente cliniquement sous forme d'une masse sous cutanée, d'évolution lente et
généralement de petite taille (< 5 cm), se localisant essentiellement au niveau du tronc.des
localisations péri-articulaires ont été également décrites dans la littérature [98]. Cette tumeur se
développe au dépend des nerfs de petits calibres et rarement au dépend d'un grand tronc
nerveux et peut étre associée a la NF1 dans 10%. La forme diffuse peut se voire de facon
sporadique et elle est associée a la NF1 dans 10% également, tandis que la forme pléxiforme est
pathognomonique de la NF1.

Le neurofibrome envahit profondément le nerf, rendant toute tentative d'énucléation tres difficile,
d'ou le recours a des résections radicales entrainant des séquelles fonctionnelles irréversibles.

En général le neurofibrome est de mauvais pronostic comparé au schwannome, avec un
risque de récidive élevé conditionné par la qualité du geste chirurgical, et surtout avec un risque

de dégénérescence maligne.

7-2Les tumeurs malignes des gaines des nerfs périphériques (MPNST) [56]:

C'est une tumeur maligne trés agressive, qui représente 3 a 10 % de I'ensemble des
sarcomes chez l'adulte. Elle survient chez des sujets adultes entre 20 et 50 ans, et siége avec
prédilection sur les gros troncs nerveux. Ce type de sarcome est associé dans 5 a 42 % a une
neurofibromatose de type 1, et elle est donc la conséquence de la dégénérescence maligne de
neurofibromes préexistants.

Elle est de trés mauvais pronostic, avec un risque de récidive local tres élevé.
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8. Les tumeurs a différentiation incertaines:

8-1 les tumeurs bénignes :

a- Le myxome [28;47;56]:

C'est une tumeur bénigne trés rare, histologiquement caractérisée par un stroma
abondant, avasculaire, myxoide et peu cellulaire, qui survient généralement a un age moyen de
60ans, sans prédominance de sexe. Il siege avec prédilection au niveau des grands muscles
surtout de la cuisse pour le myxome intramusculaire, et au niveau des articulations surtout du
membre supérieur pour la forme juxta-articulaire. L'évolution est marquée par la survenue de
récidive locale en cas d'exérese chirurgicale inadéquate.

Pour notre série d'étude, on avait rapporté un myxome juxta-articulaire au niveau du

coude chez un patient de 30 ans.

8-2 les tumeurs malignes :

a- Lesynovialosarcome [28;47;56]:

C'est la Iésion la plus fréquente dans ce groupe de tumeurs a différentiation incertaines,
qui représente 5 al0 % des tumeurs des tissus mous. Cette Iésion se localise de préférence dans
les zones para-articulaires, a proximité des gaines tendineuses, des bourses et des capsules
articulaires, essentiellement au niveau du genou, avec une prévalence accrue dans le groupe
d'dge entre 15 et 40 ans, et une légere prédominance masculine. Son pronostic est mauvais
puisque le taux de survie a 5 ans est seulement de 55 %.

Dans notre série d'étude on avait rapporté 3 cas de synovialosarcomes, don l'age était
compris entre 32 et 41 ans, de localisation essentiellement péri-articulaire (le coude et genou),

dont 2 avaient des métastases pleuropulmonaires.

b- Le sarcome épithéloide [47]:
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C'est un sarcome tres rare, qui survient qui survient dans une tranche d'age comprise
ente 10 et 39 ans avec une moyenne de 26 ans, avec une légere prédominance masculine. Il
siege avec prédilection au niveau des membres et du tronc, et il est de trés mauvais pronostic.

Dans notre série on avait rapporté un cas unique chez une femme de 38 ans de

localisation au niveau du genou.

9. Les tumeurs d'origine cutanée:

Les tumeurs conjonctives de la peau représentent un groupe hétérogéne, comportant de
multiples variétés tumorales, avec une prédominance des tumeurs bénignes, au dépend des
dermatofibrosarcomes qui survient chez des adultes jeunes, avec une prédominance masculine

et de localisation au niveau du tronc [82].

VI. Le bilan d'extension et stadification:

1. Le bilan d'extension:

C’est une étape fondamentale qui conditionne la prise en charge thérapeutique des
sarcomes des tissus mous, en précisant I'extension locorégionale et I'éventuelle présence de

métastases a distance, et cela grace a un examen clinique minutieux et une imagerie adaptée.

1-1 Laclinigue:

Le clinicien doit rechercher a l'interrogatoire des signes fonctionnels évocateurs d'une
dissémination métastatique, essentiellement des signes pleuropulmonaires tel la dyspnée, une
toux chronique et une hémoptysie. Un examen clinique complet doit étre réalisé a la recherche

d'adénopathies locorégionales, d'un épanchement pleurale, d'une lésion tumorale a distance.
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1-2 I'imagerie:

L'IRM permet d'apprécier une éventuelle extension locorégionale, alors que la
radiographie du thorax et surtout la TDM thoracique sont demandées systématiquement car le
parenchyme pulmonaire est le site principal des localisations métastatiques. La TEP a également

un intérét dans le bilan d'extension des sarcomes des tissus mous.

2. La stadification:

La stadification tumorale permet de regrouper d'importants facteurs pronostiques. Deux
classifications sont principalement utilisées, celle de la Musculoskeletal Tumor Society (ou

systéme de Enneking) et celle de I'American Joint Cancer Committee (AJCC).

2-1 le systeme d'Enneking [2]:

Ce systéme prend en compte la localisation anatomique de la tumeur (T1:
intracompartimentale ou T2: extracompartimentale), le grade (G1: faible grade de malignité, G2:
grade de malignité élevée) et I'existence de métastases (MO: pas de métastase, M1: présence de
métastase régionale ou a distance). Ainsi il définit trois stades:

v’ Stade I: sarcome de bas grade sans métastase.
v’ Stade Il: sarcome de haut grade sans métastase.
v’ Stade Ill: métastase, quel que soit le grade.
Chaque stade est subdivisé en fonction de la localisation de la tumeur T1 ou T2 (A:

intracompartimental; B: extracompartimental).

2-2 le systeme de I'AJCC [2]:

Ce systéme est plus précis. Il prend en compte les parameétres suivants:
v Le grade histologique (G): G1: bien différencié; G2: moyennement différencié; G3:
peu différencié; G4: indifférencié.

v' La taille de la tumeur: T1 <5cm; T2 > 5 cm.
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v La profondeur: a: superficielle ou b: profonde.
v La présence d'adénopathies: NO ou N1.
v' La présence de métastases: MO ou M1.
Il définit quatre stades en fonction du nombre des parameétres de bon ou de mauvais

pronostic (tableau XXXII).

Tableau XXXII: classification de I'AJCC.

Stade | 1-2 Tla-b, T2a-b [ MO
Stade Il 3-4 Tla-b, T2a [ MO
Stade Il 3-4 T2D [ MO
Stade IV Tous les G Tous les T M1 MO

Tous les G Tous les T MO M1

Le taux de survie globale a 5 ans des stades | est de 90 %, il chute a 81 % pour les stades

Il, 56 % pour les stades lll, et il est trés faible pour les stades IV.

VII. Le traitement:

1. Les tumeurs bénignes des tissus mous:

Le traitement des tumeurs bénignes des tissus mous est simple, et repose uniquement
sur la chirurgie. Ainsi une exérése chirurgicale extracapsulaire permet d'apporter toutes les
chances de guérison. Certaines tumeurs considérées comme bénignes, tels les tumeurs
desmoides et les tumeurs fibreuses solitaires, qui sont connues par un potentiel local et régional
envahissant et récidivant; le traitement chirurgical de ces lésions obéit aux mémes régles que

celles des tumeurs malignes.
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2. Les sarcomes des tissus mous:

Le traitement des STM repose sur la chirurgie, qui est la pierre angulaire dans la prise en
charge et dont la qualité conditionne le pronostic, et qui peut étre associée a la radiothérapie pour

assurer un contréle locorégional adéquat. La chimiothérapie a également sa place dans ce domaine.

2-1la chirurgie:

Méme en cas de chirurgie radicale (amputation de membre), environ 30% des patients
développent des métastases conduisant au déces dans la majorité des cas. Cela explique que
depuis 25 ans, on assiste a une diminution du caractére mutilant de la chirurgie des sarcomes,
rendue possible grace au développement des techniques chirurgicales et aux associations

thérapeutiques médicochirurgicales.

a. Bases de traitements chirurgicales:

a-1 la notion de compartiment:

Cette notion a été introduite par Enneking en 1980. Elle se référe au siege et a I'extension
de la tumeur et conditionne les modalités de I'exérése chirurgicale. Un compartiment est défini
comme une structure anatomique limitée par des barriéres naturelles capables de s'opposer a la
progression de ces tumeurs. Ces barrieres naturelles sont: corticales, aponévroses, parois des

loges, capsule articulaire, fascia... (Figure 35).
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Bras: Compartiment antérieur

Compartiment postérieur

Avant bras: Compartiment ventral

Compartiment dorsal

Cuisse: Compartiment antérieur
Compartiment meédial

Compartiment postérieur

Jambe: Compartiment antérieur
Compartiment latéral
C. post superficiel

C. post profond

Figure 35: compartiments anatomiqgues du membre supérieur et inférieur.

a-2 Régles générales de I'exérese chirurgicale [4; 25; 83]:

- La voie d'abord doit se faire dans I'axe du membre pour pouvoir repérer en premier
les structures éventuellement limitantes. Pour les sarcomes de la paroi thoracique,
I'incision dans I'axe des cotes de facon a pouvoir les réséquer si nécessaire.

- la cicatrice doit étre axiale sauf pour les plis de flexion, de facon a pouvoir étre
reprise facilement en cas de récidive. Il faut donc proscrire les plasties types plasties
en Z.

- la chirurgie doit étre effectuée en un bloc, tumeur entourée de tissu sain d'emblée.
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- on effectue le moins de décollement cutanée possible a fin de réduire les sites
opératoires susceptibles de récidives.

- le curage ganglionnaire n'est pas systématique.

- les drainages sont systématiquement placés dans I'axe et a proximité de la cicatrice a
fin de pouvoir étre repris facilement en cas de récidive et limiter les champs

d'irradiation postopératoire.

b. Types d'exérése chirurgicale [1; 4; 83] (figure 36):

b-1 L'exérése large: c'est le gold standard chirurgical
La tumeur est emportée en bloc avec une marge de tissu sain sur toute sa surface. Le
caractére large de la chirurgie ne dépend pas de ce qu'on enléve, mais de la qualité des marges
chirurgicales définie par I'anatomopathologiste sur I'ensemble de la périphérie de la tumeur.
Théoriquement le chirurgien doit emporter 1 a 2 cm de tissu sain dans tous les plans et/ou une

barriére anatomique (par exemple, I'aponévrose).

b-2 L'exérese extracompartimentale:

Il consiste a enlever la totalité d'un compartiment avec ses structures anatomiques
limitantes et la totalité du contenu, emportant les muscles et leurs aponévroses de leur origine a
leur terminaison et emportant les troncs vasculo-nerveux et le squelette inclus au contact.
Comme les tendons sont désinsérés au niveau des articulations, les champs d'irradiation qui
incluent la cicatrice d'exérése sont plus larges et comprennent les articulations. Les

inconvénients de ce type d'exérése sont donc I'impotence des séquelles fonctionnelles.

b-3 I'exérese intracapsulaire:

Elle correspond a une exérese par fragmentation de la tumeur ou a un drainage de la
tumeur (sur un diagnostic préopératoire erroné le plus souvent, par exemple d'hématome ou

d'abcés), c'est une indication formelle d'une reprise chirurgicale.
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b-4 L'exérése marginale (ou énucléation ou biopsie exérese):
L'exérese marginale correspond a l'ablation de la tumeur sans tissu sain en périphérie en
passant dans le plan de clivage naturel. Ce dernier se situe au niveau de la pseudocapsule,
laissant toujours en place un reliquat tumoral microscopique dans les tissus adjacents. Pratiquée

seule, I'énucléation expose le patient a un risque de rechute locale de 50 a 90 %.

b-5 L'amputation ou désarticulation:
Des marges larges passant en tissu sain sont plus facilement obtenues par amputation

(surtout si la Iésion est distale), expliquant un taux de rechute locale de 0 a 20 %.

-

"

T T T e M

—-———-L

Figure 36: représentation schématigue des types d'exérése /
R:radicale/ M:marginale/L:large/ l:intracapsulaire.

c. Les modalités de reconstructions [4; 83]:

Le développement récent de l'utilisation de lambeaux de reconstruction a permis au
chirurgien d'effectuer d'emblée I'exérése chirurgicale optimale, tout en évitant des retards de
cicatrisation, source de délai pour une irradiation postopératoire lorsqu'elle est nécessaire. Cette
reconstruction se fait par des lambeaux pédiculés sur leur axe vasculaire, ou des lambeaux
libres (micro-anastomose de l'axe vasculaire du lambeau pris a distance avec un pédicule

vasculaire situé a proximité du site d'exérese), qui restent les plus utilisés.
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Figure 37: Sarcome localement évolué des adducteurs (A)/ Résection (B, C)
et couverture par lambeau libre du grand dorsal (D).

2-2 La radiothérapie: [4; 51;83; 84]

La radiothérapie est le complément habituel et indispensable de la chirurgie des STM. Son
indication repose sur les facteurs pronostiques de récidive locale identifiés que sont la taille
tumorale, la qualité des marges d'exérése chirurgicale, le grade de la tumeur et la localisation
(profonde). Il s'agit en général d'une radiothérapie externe, qui est en regle associée a une
exérese chirurgicale. Elle peut étre préopératoire (néo-adjuvante), mais surtout postopératoire
(adjuvante).

Le champ d'irradiation doit couvrir la tumeur, le compartiment dans lequel elle se
développe, et la cicatrice, ou au moins le lit tumoral avec des marges de sécurité de 5a 7 cm
dans tous les plans. Aprés une dose de 45 a 50 GY en 5 semaines, la radiothérapie est limitée au

lit tumoral pour atteindre a ce niveau 60 a 70 GY.
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Parallélement a la radiothérapie externe, la curiethérapie [84], généralement effectuée a
bas débit de dose de liridium 192, peut étre envisagé dans le traitement des STM en
complément de la chirurgie et en association ou non avec la radiothérapie externe. Les
principales indications de la curiethérapie sont les résections incomplétes micro ou
macroscopiques, les récidives locales, les localisations du tronc qui, anatomiquement peuvent
poser des problémes de tolérance a l'irradiation externe, et les tumeurs non résécables avec un

controle local étant supérieur a 60 % et permettant d'éviter les amputations.

2-3La chimiothérapie: [4; 25; 51; 83;85]:

Les STM sont relativement résistants aux agents disponibles. Ainsi la chimiothérapie a été
longtemps réservée aux formes avancées, inopérables ou métastatiques. Les agents les plus
efficaces sont la Doxorubicine, et I'lsofosfamide, et a un degré moindre le dacarbazine, le
méthotrexate et la cisplatine. La combinaison de ces drogues au sein de protocoles tels que
CYVADIC (cyclophosphamide, vincristine, adriamycine, dacarbazine), permet d'obtenir des taux
de réponse globale de I'ordre de 30 a 40 %. On distingue:

- La chimiothérapie palliative: administrée pour une tumeur métastatique, ou
localement évoluée, essentiellement a base d'une monochimiothérapie a la
Doxorubicine.

- La chimiothérapie adjuvante: administrée dans le but de stériliser une
dissémination micro-métastatique.

- La chimiothérapie néo-adjuvante: administré en premiére intention avant la chirurgie
pour une tumeur localement évoluée dans le but de faire diminuer le volume tumoral et
pouvoir réaliser un traitement local conservateur. Cette modalité de chimiothérapie
peut se réaliser par voie intra-artériel, c'est le principe de la perfusion isolée du
membre, qui consiste a isoler la partie du corps a traiter et a diminuer la diffusion du

produit grace a un garrot, avec l'utilisation de la TNF alpha (figure 38).
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Ligne veineusa

A Schéma de Ia perfusion de membre sous CEC (circulation extracorporelle) (1 : réservoir de CEC ; 2 - échangeur thermique et oxygénateur ; 3 : pompe de

(EC ; 4 : coregistrement des températures tissulaires par des thermistances ; 5 : oxygénateur ; 6 : bloe thermique ; 7 : site d'mjection de la chimiothérapie). B.
[anulations. C. Vue peropératoire. On voit les canulations, le garrot, les thermistances, et la bande d’Esmach mise en place pour ne pas perfuser le pied.

Figure 38: représentation de la technique de perfusion isolée du membre.

2-4 Les indications thérapeutiques:

a- tumeur résécable chirurgicalement avec des marges adaptées:

> en cas de tumeur de taille < 5 cm et de localisation superficielle et de bas grade:
aucun traitement complémentaire n'est recommandé.
> en cas de tumeur > 5 cm ou de haut grade: dans ce cas la radiothérapie adjuvante doit

étre réalisée en complément de la chirurgie pour éviter le risque de récidive locale.

b- apreés exérése incompléte (marges positives):
C'est l'indication a une reprise chirurgicale, en cas d'impossibilité de cette derniére, un

traitement adjuvant par radiothérapie ou chimiothérapie doit étre discuté.

c- dans les formes métastatiques:

Un traitement palliative est indiqué surtout une chimiothérapie palliative.

2-5L "évaluation fonctionnelle est surveillance du traitement:

a- I'évaluation fonctionnelle [24;86]:

Des orthopédistes, regroupés dans la Musculoskeletal Tumor Society, ont développé un

score d'évaluation fonctionnelle dit MSTS score d'Enneking, qui comporte six items, trois
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s'appliquant globalement et trois autres spécifiquement soit au membre supérieur, soit au

membre inférieur (tableau XXXIIl). Ce systeme est concu pour évaluer un traitement

exclusivement aprés traitement combiné. D'autres systemes sont également utilisés comme le

LENT-SOMA (Late effects of normal tissues-Subjective, objective, management, analysis) qui

s'adapte mieux aux traitements combinés.

Tableau XXXIll: Le score d'Enneking.

Score Douleur Fonction Acceptation Position Adresse Force
Meédicament Activité antérieure  5i ¢ était a refaive 7 Surélévation (S) Dextérité Gravité

Pro-sup (P-5) Sensibilité

Membre supérieur

5 Non Pas de restriction  Enthousiaste Normale Normale Normale

3 Faible “y Loisirs Satisfait S : hauteur/épaule 4 Mvts fins Limitée
ou pas P-S

1 Modérée “w Travail Accepte S : hauteur/hanche . Pince < Gravité

0 Sévere Restriction Naccepte pas S : aucune Ne peut attraper  Aucune (Mvts =0)

compléte
Score Douleur Fonction Acceptation Soutien Marche Démarche
Meédicament Activité antérieure  Si ¢ était a refaive 7 Appareillage Périmétre de Fonction (F)

fcannes) marche Cosmétigue (C)

Membre inférieur

5 Non Pas de restriction  Enthousiaste Aucun Pas de limite Normale

3 Faible “u Loisirs Satisfait Temporaire Limité dehors (C) “» mineure

1 Modérée s Travail Accepte 1 canne Limité dedans (C) “u majeure (F)

4 mineure
0 Sévere Restriction Naccepte pas 2 cannes 0 Handicap majeur
compléte
b- la surveillance du traitement [87; 88]:

Un tier des patients traités pour sarcomes des tissus mous des membres va étre atteint

d'une récidive locale ou métastatique, d'ou I'importance d'une surveillance post-thérapeutique

rigoureuse associant un examen clinique et des explorations paracliniques.

®,

% Devant le risque de récidive locale [87]

: un examen clinique et une IRM de la zone

opératoire sont réalisés tous les 3 a 4 mois pendant 2 ans, tous les 6 mois pendant 3

ans puis une fois par an.

< Devant le risque de métastases essentiellement pulmonaire [88]:

> Pour les sarcomes a faible risque: un examen clinique et une radiographie

pulmonaire (plus ou moins une échographie hépatique) tous les 4 mois pendant 2

ans puis tous les 6 mois pendant 2 ans puis une fois par ana a vie.
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> Pour les sarcomes a haut risque: un examen clinique et un scanner pulmonaire

(plus ou moins hépatique) tous les 4 mois pendant 4 ans, tous les 6 mois pendant

1 an, puis une fois par an a vie.

VIIIl. Evolution et pronostic:

> Les tumeurs bénignes sont généralement de tres bon pronostic avec de rares cas de
récidives, conditionné essentiellement par la qualité de I'exérése chirurgicale.

> Le pronostic des STM est globalement mauvais avec une mortalité a 5 ans de 25 a 40%,
un risque de récidive locale de 15 a 30% et de métastases de 20 %. Ainsi les principaux
facteurs pronostiques sont:

< Facteurs de récidive locale [87;89]:

e la qualité des marges d'exérese initiale: qui constitue le principal élément
prédictif de la récidive locale avec un taux de récidive de 80 a 90 % en cas
d'une exérése R2.

e Le grade histopronostique élevé et I'absence de radiothérapie adjuvante.

% Les facteurs de métastases et de survie globale [87; 891:

e L'dge du patient: la survie a 5 ans n'est que de 70% au-dela de 50 ans.

La taille de la tumeur avec un risque relatif de métastases et de déces qui

augmente de 1,5 % par tranche de 5 cm.

e La profondeur: les tumeurs profondes sont corrélées a un taux plus élevé de
métastases.

e Le siege de la tumeur: les sarcomes des membres sont généralement de bon
pronostic comparés a d'autres localisations.

¢ L'envahissement vasculo-nerveux et osseux.

e Le type histologique.

e Legrade
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Malgré leur rareté, les tumeurs des tissus mous constituent un spectre large, hétérogéne
et complexe dans la pathologie tumorale, pris en charge initialement en service de traumatologie

et orthopédie vu la localisation préférentielle au niveau des membres et du tronc.

Leur incidence réelle reste a préciser; cependant elles sont dominées par les tumeurs
bénignes qui son de tres bon pronostic, au dépend des STM qui sont trés rares et de tres

mauvais pronostic.

Tout clinicien doit avoir une conduite a tenir codifiée devant une tumeur des tissus mous,
dominée par la nécessité de ne pas méconnaitre un STM, car les étapes précoces de la prise en
charge de ce type tumorale, retentissent directement sur les séquelles fonctionnelles et la survie
du patient. Ainsi toute masse des tissus mous doit bénéficier d'un examen clinique minutieux et
d'un bilan radiologique adapté, orientant une biopsie diagnostique dont les résultats
conditionnent le type du geste chirurgical qui doit étre conservateur, et I'éventualité d'un

traitement complémentaire.

Notre étude, et en relatant I'expérience de traumatologie et orthopédie B dans la prise en
charge de ce type tumoral, a objectivé que la conduite a tenir est essentiellement limitée par un
niveau socio-économique bas avec:

e Des consultations a des stades avancés.

e Un bilan radiologique incomplet, essentiellement I''RM dont le co(it est élevé par
rapport a une population de bas niveaux socio-économiques.

e Une confirmation histopathlogique non réalisée.

e Un nombre élevé de patients perdus de vue aprés prise en charge chirurgicale.

Dans ce volet l'avenement du systeme de RAMED pourra pallier a ce probléeme,
permettant ainsi de réaliser une conduite a tenir codifiée pour tous les patients, et inciter les
patients a consulter a des stades plus précoces. Egalement une sensibilisation des patients,

s'impose, sur la nécessité d'un suivi post-thérapeutique adéquat.
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En dernier lieu, il faut insister sur l'intérét capital de la collaboration et la concertation
multidisciplinaire dans la prise en charge des STM, associant: chirurgiens, radiologues,
anatomopathologistes, oncologues, radiothérapeutes, et psychologues pour une amélioration et

une optimisation future de notre prise en charge.
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Résumé:

Les tumeurs des tissus mous constituent un chapitre trés important dans la pathologie
de I'appareil locomoteur. Elles sont dominées par les tumeurs bénignes, alors que les tumeurs
malignes sont trés rares. Nous avons rapporté 150 cas de tumeurs des tissus mous pris en
charge par le service de traumatologie et orthopédie B au CHU Mohammed VI, sur une période
de 6 ans entre le 1er janvier 2007 et le 31 décembre 2012. L'age moyen de nos patients était de
37,9 ans, avec une prédominance féminine (sex-ratio H/F de 0,61). Le délai moyen de
consultation était de 27 mois. Le syndrome tumoral était le maitre symptome dans 100 % des
cas. La localisation au niveau du membre supérieur était prédominante dans 54,6% des cas
pour 38% au niveau du membre inférieur et 7,4% au niveau du tronc. Les tumeurs bénignes
représentaient 86 % avec nette prédominance des lipomes. Les tumeurs malignes
représentaient 14% avec prédominance des liposarcomes et des sarcomes pléomorphes. L’IRM
était I'’examen de référence (30%) avec I’examen anatomopathologique réalisé chez tous nos
patients (sauf pour 11 cas de lipomes). Pour les tumeurs bénignes, le traitement était chirurgical
avec : une exérése marginale (96,9 %) et une exéreése large (3,1 %). Pour les tumeurs malignes, le
traitement était initialement chirurgical: exérése large (90,4 %), amputation (9,6 %) avec des
marges chirurgicales: RO (85,7%), R1 (9,5 %) et R2 (4,8%) ; une radiothérapie adjuvante était
réalisée chez 5 patients (23,8 %) ainsi qu’une chimiothérapie palliative chez 4 patients (19%).
L'évolution des tumeurs bénignes était marquée par 3 cas de récidive locale repris
chirurgicalement. Seule I'évolution de 13 cas (62%) de tumeurs malignes a pu étre précisée, avec
2 déces, une rémission clinigue maintenue chez 8 patients et une stabilisation des Iésions

pulmonaires chez 3 patients.
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Abstract:

The soft tissue tumors are a very important chapter in the pathology of the
musculoskeletal system. They are dominated by benign tumors, while malignant tumors are very
rare. We have reported 150 cases of soft tissue tumors supported by the Trauma and
Orthopedics B CHU Mohammed VI, on a 6-year period between 1 January 2007 and 31 December
2012. The average age of our patients was 37.9 years, with a female predominance (sex ratio M
/ F .61). The average consultation time was 27 months. Tumor syndrome was the main symptom
in 100% of cases. The location in the upper limb was predominant in 54.6% of cases 38% lower
limb and 7.4% in the trunk. Benign tumors accounted for 86% with predominance of lipoma.
Malignant tumors accounted for 14% with predominance of liposarcoma and pleomorphic
sarcomas. MRI was the reference standard (%) with histological examination performed in all
patients (except for 11 cases of lipoma). For benign tumors, treatment was surgical with:
marginal resection (96.9%) and wide excision (3.1%). For malignant tumors, surgical treatment
was initially: wide excision (90.4%), amputation (9.6%) with surgical margins: RO (85.7%), R1
(9.5%) and R2 (4.8%), adjuvant radiotherapy was performed in 5 patients (23.8%) as well as
palliative chemotherapy in 4 patients (19%). The development of benign tumors was marked by
three cases of local recurrence included surgery. Only the evolution of 13 cases (62%) of
malignancies has been specified, with 2 deaths, 8 patients maintained a clinical remission and

stabilization of pulmonary lesions in 3 patients.
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ANNEXE I:
Fiche d'exploitation:

N° de dossier:

I/identité:
Nom et prénom: Age: sexe: F (I m [
Profession: NSE: bas [] moyen [] haut [
Adresse: N° de tel:
Statut marital: célibataire [] marié(e) | divorcé(e) ]
Nombre d'enfant: mutualiste: oui ] non ]
11/ ATCDS:
e  Personnels:
v’ Médicaux: HTA ] Diabéte [Jtuberculose ]
Néoplasie [] traumatismes répétés ]
Autres:
v' Chirurgicaux:
v' Toxiques: tabagisme §pui PA: sevré oui non[] ]
Alcoolisme: oui  n{]  I{_Hiation oui non ] L]
Exposition a des produits cancerigenes: oui Cn ]
e  Familiaux:
Cas similaires: oui [] non []
Autres:
Ill/Etude clinique:
v Etat général: conservée alﬁée O
v' Signes fonctionnels:
e La douleur: oui [] non O
<> Début: brutal [ progressif  []
% Evolution: aigue [ chronique []
% Localisation: MS [ITronc [MbInf [ gche droit
< Irradiation:  oui [ non []
< Caractére: mécanique [] inflammatoire [ixte ]

e  Tuméfaction:
%  Localisation: Mb Sup [Jroit [ Joauche ]
épaule[] bras [] coude [] avant bras [ poignet []

main [
Tronc []
Mb inf [] droit [] gauche ]
hanche [Jcuisse [Clgenou [Jambe [Jheville |
pied []

o,
X4

Duree d'évolution:
Vitesse d'évolution: rapide [] progressif [] lente ]

-

X3

¢

% Taille de la masse: <5cm [] >5cm |
< Douleur: oui [ non [
% Signes inflammatoires:  oui ] non [
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% Surinfection: oui [ non [
e Impotence fonctionnelle: oui [Con ™
<  Début: rapide [] progressif [] lente [
% caractere: total [ partiel ]
% Siége: Mbsup [1 Mbinf [
% Retentissement sur la vie courante: oui 1 non ]

v' Examen clinique:
< Examen de la masse:
e Siége: Mbsup [ droit gauche
épaule [] bras [] coude [Javantbras [“boignet [ main
|:|Tronc|:|
Mb inf [] droit gauche

Hanche [] cuisse [ genou [Jiambe [Clcheville [Clpied [
e Taille(en cm):

e Consistance: dure [ rénitente  []
e Douloureuse: oui [] non []
e Limites: bien limitée [TJirréguliere  [nal limitée |
e Profondeur: profonde [] superficielle ™
e  Mobilité de la masse: mobile ] plan superficiel ]
Plan profond |
Les 2 plans |
Fixe[] plan superficiel [
Plan profond ]
Les 2 plans ]
e Signes d'inflammation :  rougeur [0 oedeme O
e Signes locaux de surinfection: ulcération [Jsuppuration ™

< Examen du membre atteint:

e  Mobilité active:

e Mobilité passive:

e Examen de la sensibilité:
Anesthésie: oui [] non []
Paresthésie: oui [ non []
Normale: oui [] non []

e Examen vasculaire en aval:
Circulation collatérale: oui [] non []
Pouls: présents [] absents []

Coloration cutanée: normale [] modifiée ]
Chaleur du membre: normale [] anormale |
< Examen des aires ganglionnaires:

e Présence d'adénopathie: oui [l non ]

e Siege:

e Nombre:

e Taille:

e Caractéres inflammatoires: oui | non |
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e Douleur: oui [] non []
e  Mobilité par rapport aux 2 plans:
e Consistance: dure [ molle [

< Examen de l'appareil locomoteur:
normale: oui [] non []
autres :
% le reste de I'examen somatique:
VI/ Etude paraclinique:
A/Bilans radiologiques:

¢ Radiographie standard ]
e Echographie des parties molles ]
e Echo doppler ]
e TDM ]
e IRM ]
1/Radiographie standard:
e Siége:
e Incidence: face ] profil |
e Rxnormale: oui ] non ]
e Images retrouvées: calcification [] ossification ]
hypertransparence de type graisseuse ]
e Atteinte osseuse: oui [ non ]
2 /Echographie des parties molles:
e Taille de la masse(en cm):
e Profondeur: superficielle [ profonde ]
e Nature: solide | liquidienne  [] mixte |:|
e Limites: bien limitée [] mal limitée 1 irréguliére |
e Conclusion échographique:
3/Echo doppler:
e Vascularisation intralésionnelle:  oui O non O
e Flux a haute résistance: oui |:| non |
e Flux a basse résistance: oui ] non ]
e Indice de résistance:
e Conclusion:
4/TDM:
. Taille de la Iésion(en cm):
e Densité: [] graisseuse < 80 UH

] Liquidienne 0 UH
[ Tissulaire >30 UH
e Aspect homogene: oui [] non []

e Calcification: oui [] non [

e Nécrose tumorale: oui [ ] non []

e Ossification:  oui O non []

e Malformation vasculaire: oui L1 non |
e Atteinte nerveuse: oui ] non ]
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e Atteinte osseuse: oui O non ]
e Prise de contraste: oui ] non ]
e Infiltration locorégionale: oui 1] non ]

e Conclusion scannographique:
5/ IRM:
e Séquence pondérée en T1:
e Séquence pondérée en T2:
e Taille tumorale (en cm):

e Limites: bienlimitée [] mallimitée [] irréguliére ]
e Hémorragie intralésionnelle: oui ] non ]

e Calcifications: oui [ non [l

e Nécrose tumorale: oui ] non ]

e Oedéme périlésionnel: oui [0 non [

e Infiltration locorégionnale: oui [1non ]

e Atteinte osseuse: oui [ ] non ]
e Rehaussement aprés injection de Gadolinium:
Absent [] précoce [] tardif [
e Compte rendu:
B/ Bilans biologiques:
C/ Etude anatomo-pathologique:
1/Biopsie:
e Biopsie percutanée ]
e Biopsie chirurgicale O
e Biopsie exérése ]

2/Résultats:
e  Tumeur bénigne []
e Type histologique:
e Compte rendu:
e  Tumeur maligne ]
e Type histologique:
e Grade histologique:

Gradel [ Grade2 [ grade3 [
e Compte rendu:
3/Etude immuno-histochimie: oui non[] O

e Anticorps présent:
e Interprétation:

4 /Etude cyto-génétique:
e Type de translocation:
e Geéne de fusion:
e Interprétation:

D/ Bilan d'extension:(pour les sarcomes)
1 / Extension locorégional:
e Clinique:
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e Paraclinique:

2/Extension a distance:

Clinique:

Paraclinique: Rx thorax  [] TDM thoracique |

Echographie abdominale [ ] TDM cérébrale ]
Résultat:
e Classification TNM:

V/Prise en charge thérapeutique:
A/Chirurgie:

Date d'intervention:
Type d'intervention: exérése intra capsulaire
Exérése marginale (biopsie exérése)
Exérese large

Exérése extra compartimentale

Amputation

oo oot

e Complications:
e Examen anatomo-pathologique de la piece d'exérése:
v Poids:
v' Tissus d'origine:
v' Marges d'exérése (en cm):
Saine [ tumorale [
e Chirurgie réparatrice: ] non ]
v' Modalités:
v' Résultats:

mensurations:

oui

B/ la radiothérapie:

Date de la premiere séance:
Date de la derniére séance:
But thérapeutique:

Type: e Tne |

Dose:

adjuvante [] néoadjuvante
curiéthérapie ]

[Ppalliative
mixte ]

Fractionnement:

Etalement

Complications:

C/ la chimiothérapie:
e But: adjuvante O
e Protocole : ]
e Nombres de cures:

néoadjuvante

[Jliative

e Date de la premiere cure:
e Date de la derniére cure:
e Complications:

D/ Autres:

VI/ Résultats thérapeutiques:

e Favorable:

-118 -



Les tumeurs des tissus mous:
Expérience du service de traumatologie et orthopédie B au CHU Mohamed VI de Marrakech.

e Récidive: locale []énérale ]
e Récupération fonctionnelle:
e Mortalité(délai de survie):

VII/ Prise en charge des récidives:
A/ Bilan clinique:
B/ Bilan paraclinique:
C/Attitude thérapeutique:
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ANNEXES Il :

classification de I’OMS 2002 des tumeurs des tissus mous

Tumeurs adipeuses

Tumeurs fibroblastiques

fibrohistiocytaires

Tumeurs

Tumeurs péricytaires

Tumeurs bénignes

-Lipome
-Lipomatose

-Fascite proliférative
-Myosite ossifiante

-Tumeur a cellules
géantes des gaines

-Tumeur glomique
-Myopéricytome.

-Lipoblastome -Elastofibrome tendineuse.
-Angiolipome -Hamartome fibreux -Histiocytome
-Myolipome -Myofibrome fibreux bénin
- Lipome | -Fibromatose juvénile profond.
chondroide - | -Fibrome des tendons -Tumeur a cellules
Lipome -Fibroblastome géantes
pléomorphique desmoplastique
- Hibernome -Angio-Myofibroblastome
-Fibrome

Tumeurs a malignité intermédiaire
-Tumeur -Tumeur  fibreuse  solitaire. | -Tumeur
lipomateuse -Hémangio-péricytome. - | fibrohistiocytaire
atypique. Tumeur myofibroblastique | pléxiforme.

-Liposarcome bien
différencié.

inflammatoire. -
Sarcome myofibroblastique de
faible grade. -
Sarcome fibroblastique myxo-
inflammatoire.

-Tumeur a cellules
géantes des tissus
mous.

Tumeurs malignes

-Liposarcome
dédifférencié.
-Liposarcome

myxoide -
Liposarcome a
cellules rondes.
-Liposarcome
pléomorphe.

-Liposarcome
mixte.

-Fibrosarcome de type adulte.
-Myxofibrosarcome. -
Sarcome fibromyxoide de faible

grade. -Tumeur
hyalinisante a cellules
fusiformes. -Fibrosarcome

épithéloide sclérosant.

-Sarcome
indifférencié
pléomorphe.
-Sarcome
indifférencie
pléomorphe a
cellules  géantes.
-Sarcome
indifférencié
pléomorphe
inflammatoire.

-Tumeur glomique
maligne.
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Tumeur des muscles

Tumeurs vasculaires

Tumeurs chondro-

Tumeurs a

strié/lisse osseuses différentiation incertaine
Tumeurs bénignes
-Léiomyome -Hémangiome: caverneux | -Chondrome des | -Myxome:
Angioléiomyome artérioveineux veineux | parties molles. intramusculaire  juxta-
Rhabdomyome intramusculaire articulaire agressive
synovial -Angiomyxome
épithéloide - pléomorphique.
Lymphangiome -Thymome
hamartomateux
ectopique.
Tumeurs a malignité intermédiaire
-Hémangio-endothéliome -Histiocytofibrome
rétiforme-Hémangio- angiomatoide. -
endothéliome épithéloide. Tumeur fibromyxoide
-Angioendothéliome ossifiante. -
papillaire intra Tumeur mixte. -
lymphatique. - Myoépithéliome
Hémangio-endothéliome parachordome.
composite -Sarcome de
Kaposi
Tumeurs malignes
-Leiomyosarcome. -Hémangio-endothéliome | -Chondrosarcome -Sarcome synovial
-Rhabdomyosarcome épithéloide. - | mésenchymateux - | -Sarcome épithéloide
embryonnaire. Angiosarcome. Ostéosarcome extra | -Sarcome alvéolaire des
Rhabdomyosarcome squelettique. parties molles. -
alvéolaire. Sarcome a cellules clairs
Rhabdomyosarcome des tissus mous. -PNET

pléomorphe.

(tumeur périphérique
neuroéctodermique). -
d'Ewing
extrasquelettique. -
Tumeur desmoplastique
rondes.
-Tumeur rhabdoide
extra-rénale. -

Mésenchymome malin -

Tumeur

a cellules

Tumeur a différentiation
périvasculaire
épithéloide. -
Sarcome intimal
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