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1 - ENSEIGNANTS-CHERCHEURS MEDECINS ET PHARMACIENS 
 
PROFESSEURS DE L’ENSEIGNEMENT SUPERIEUR : 
Décembre 1984 
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne - Clinique Royale 
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation 
Pr. SETTAF Abdellatif Pathologie Chirurgicale 
Décembre 1989 
Pr. ADNAOUI Mohamed Médecine Interne –Doyen de la FMPR 
Pr. OUAZZANI Taïbi Mohamed Réda Neurologie 
Janvier et Novembre 1990 
Pr. KHARBACH Aîcha Gynécologie -Obstétrique 
Pr. TAZI Saoud Anas Anesthésie Réanimation 
Février Avril Juillet et Décembre 1991 
Pr. AZZOUZI Abderrahim Anesthésie Réanimation 
Pr. BAYAHIA Rabéa Néphrologie 
Pr. BELKOUCHI Abdelkader Chirurgie Générale 
Pr. BENSOUDA Yahia Pharmacie galénique 
Pr. BERRAHO Amina Ophtalmologie 
Pr. BEZAD Rachid Gynécologie Obstétrique Méd. Chef Maternité des Orangers 
Pr. CHERRAH Yahia Pharmacologie 
Pr. CHOKAIRI Omar Histologie Embryologie 
Pr. KHATTAB Mohamed Pédiatrie 
Pr. SOULAYMANI Rachida Pharmacologie- Dir. du Centre National PV Rabat 
Pr. TAOUFIK Jamal Chimie thérapeutique 
Décembre 1992 
Pr. AHALLAT Mohamed Chirurgie Générale Doyen de FMPT 
Pr. BENSOUDA Adil Anesthésie Réanimation 
Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza Gastro-Entérologie 
Pr. CHRAIBI Chafiq Gynécologie Obstétrique 
Pr. EL OUAHABI Abdessamad Neurochirurgie 
Pr. FELLAT Rokaya Cardiologie 
Pr. JIDDANE Mohamed Anatomie 
Pr. ZOUHDI Mimoun Microbiologie 
Mars 1994 
Pr. BENJAAFAR Noureddine Radiothérapie 
Pr. BEN RAIS Nozha Biophysique 
Pr. CAOUI Malika Biophysique 
Pr. CHRAIBI Abdelmjid Endocrinologie et Maladies Métaboliques Doyen de la FMPA 
Pr. EL AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique 
Pr. ERROUGANI Abdelkader Chirurgie Générale - Directeur du CHUIS 
Pr. ESSAKALI Malika Immunologie 
Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique 
Pr. IFRINE Lahssan Chirurgie Générale 
Pr. RHRAB Brahim Gynécologie –Obstétrique 
Pr. SENOUCI Karima Dermatologie 
Mars 1994 
Pr. ABBAR Mohamed* Urologie Inspecteur du SSM 
Pr. BENTAHILA Abdelali Pédiatrie 
Pr. BERRADA Mohamed Saleh Traumatologie - Orthopédie 
Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae Ophtalmologie 
Pr. LAKHDAR Amina Gynécologie Obstétrique 
Pr. MOUANE Nezha Pédiatrie 
Mars 1995 
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Pr. ABOUQUAL Redouane Réanimation Médicale 
Pr. AMRAOUI Mohamed Chirurgie Générale 
Pr. BAIDADA Abdelaziz Gynécologie Obstétrique 
Pr. BARGACH Samir Gynécologie Obstétrique 
Pr. EL MESNAOUI Abbes Chirurgie Générale 
Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila Oto-Rhino-Laryngologie 
Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed Urologie 
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia Ophtalmologie 
Pr. SEFIANI Abdelaziz Génétique 
Pr. ZEGGWAGH Amine Ali Réanimation Médicale 
Décembre 1996 
Pr. BELKACEM Rachid Chirurgie Pédiatrie 
Pr. BOULANOUAR Abdelkrim Ophtalmologie 
Pr. EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan Chirurgie Générale 
Pr. GAOUZI Ahmed Pédiatrie 
Pr. OUZEDDOUN Naima Néphrologie 
Pr. ZBIR EL Mehdi* Cardiologie Directeur HMI Mohammed V 
Novembre 1997 
Pr. ALAMI Mohamed Hassan Gynécologie-Obstétrique 
Pr. BIROUK Nazha Neurologie 
Pr. FELLAT Nadia Cardiologie 
Pr. KADDOURI Noureddine Chirurgie Pédiatrique 
Pr. KOUTANI Abdellatif Urologie 
Pr. LAHLOU Mohamed Khalid Chirurgie Générale 
Pr. MAHRAOUI CHAFIQ Pédiatrie 
Pr. TOUFIQ Jallal Psychiatrie Directeur Hôp.Ar-razi Salé 
Pr. YOUSFI MALKI Mounia Gynécologie Obstétrique 
Novembre 1998 
Pr. BENOMAR ALI Neurologie Doyen de la FM Abulcassis 
Pr. BOUGTAB Abdesslam Chirurgie Générale 
Pr. ER RIHANI Hassan Oncologie Médicale 
Pr. BENKIRANE Majid* Hématologie 
Janvier 2000 
Pr. ABID Ahmed* Pneumo-phtisiologie 
Pr. AIT OUAMAR Hassan Pédiatrie 
Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr Sououd Pédiatrie 
Pr. BOURKADI Jamal-Eddine Pneumo-phtisiologie 
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer Chirurgie Générale 
Pr. ECHARRAB El Mahjoub Chirurgie Générale 
Pr. EL FTOUH Mustapha Pneumo-phtisiologie 
Pr. EL MOSTARCHID Brahim* Neurochirurgie 
Pr. TACHINANTE Rajae Anesthésie-Réanimation 
Pr. TAZI MEZALEK Zoubida Médecine Interne 
Novembre 2000 
Pr. AIDI Saadia Neurologie 
Pr. AJANA Fatima Zohra Gastro-Entérologie 
Pr. BENAMR Said Chirurgie Générale 
Pr. CHERTI Mohammed Cardiologie 
Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL HASSANI Amine Pédiatrie - Directeur Hôp.Cheikh Zaid 
Pr. EL KHADER Khalid Urologie 
Pr. GHARBI Mohamed El Hassan Endocrinologie et Maladies Métaboliques 
Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae Pédiatrie 
Décembre 2001 
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Pr. BALKHI Hicham* Anesthésie-Réanimation 
Pr. BENABDELJLIL Maria Neurologie 
Pr. BENAMAR Loubna Néphrologie 
Pr. BENAMOR Jouda Pneumo-phtisiologie 
Pr. BENELBARHDADI Imane Gastro-Entérologie 
Pr. BENNANI Rajae Cardiologie 
Pr. BENOUACHANE Thami Pédiatrie 
Pr. BEZZA Ahmed* Rhumatologie 
Pr. BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi Anatomie 
Pr. BOUMDIN El Hassane* Radiologie 
Pr. CHAT Latifa Radiologie 
Pr. EL HIJRI Ahmed Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL MAAQILI Moulay Rachid Neuro-Chirurgie 
Pr. EL MADHI Tarik Chirurgie-Pédiatrique Directeur Hôp. Des Enfants Rabat 
Pr. EL OUNANI Mohamed Chirurgie Générale 
Pr. ETTAIR Said Pédiatrie - Directeur Hôp. Univ. International (Cheikh Khalifa) 
Pr. GAZZAZ Miloudi* Neuro-Chirurgie 
Pr. HRORA Abdelmalek Chirurgie Générale Directeur Hôpital Ibn Sina 
Pr. KABIRI EL Hassane* Chirurgie Thoracique 
Pr. LAMRANI Moulay Omar Traumatologie Orthopédie 
Pr. LEKEHAL Brahim Chirurgie Vasculaire Périphérique V-D chargé Aff Acad. Est. 
Pr. MEDARHRI Jalil Chirurgie Générale 
Pr. MIKDAME Mohammed* Hématologie Clinique 
Pr. MOHSINE Raouf Chirurgie Générale 
Pr. NOUINI Yassine Urologie 
Pr. SABBAH Farid Chirurgie Générale 
Pr. SEFIANI Yasser Chirurgie Vasculaire Périphérique 
Pr. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia Pédiatrie 
Décembre 2002 
Pr. AMEUR Ahmed* Urologie 
Pr. AMRI Rachida Cardiologie 
Pr. AOURARH Aziz* Gastro-Entérologie 
Pr. BAMOU Youssef* Biochimie-Chimie 
Pr. BELMEJDOUB Ghizlene* Endocrinologie et Maladies Métaboliques 
Pr. BENZEKRI Laila Dermatologie 
Pr. BENZZOUBEIR Nadia Gastro-Entérologie 
Pr. BERNOUSSI Zakiya Anatomie Pathologique 
Pr. CHOHO Abdelkrim* Chirurgie Générale 
Pr. CHKIRATE Bouchra Pédiatrie 
Pr. EL ALAMI EL Fellous Sidi Zouhair Chirurgie Pédiatrique 
Pr. FILALI ADIB Abdelhai Gynécologie Obstétrique 
Pr. HAJJI Zakia Ophtalmologie 
Pr. KRIOUILE Yamina Pédiatrie 
Pr. OUJILAL Abdelilah Oto-Rhino-Laryngologie 
Pr. RAISS Mohamed Chirurgie Générale 
Pr. SIAH Samir* Anesthésie Réanimation 
Pr. THIMOU Amal Pédiatrie 
Pr. ZENTAR Aziz* Chirurgie Générale 
Janvier 2004 
Pr. ABDELLAH El Hassan Ophtalmologie 
Pr. AMRANI Mariam Anatomie Pathologique 
Pr. BENBOUZID Mohammed Anas Oto-Rhino-Laryngologie 
Pr. BENKIRANE Ahmed* Gastro-Entérologie 
Pr. BOULAADAS Malik Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale 
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Pr. BOURAZZA Ahmed* Neurologie 
Pr. CHAGAR Belkacem* Traumatologie Orthopédie 
Pr. CHERRADI Nadia Anatomie Pathologique 
Pr. EL FENNI Jamal* Radiologie 
Pr. EL HANCHI ZAKI Gynécologie Obstétrique 
Pr. EL KHORASSANI Mohamed Pédiatrie 
Pr. HACHI Hafid Chirurgie Générale 
Pr. JABOUIRIK Fatima Pédiatrie 
Pr. KHARMAZ Mohamed Traumatologie Orthopédie 
Pr. MOUGHIL Said Chirurgie Cardio-Vasculaire 
Pr. OUBAAZ Abdelbarre* Ophtalmologie 
Pr. TARIB Abdelilah* Pharmacie Clinique 
Pr. TIJAMI Fouad Chirurgie Générale 
Pr. ZARZUR Jamila Cardiologie 
Janvier 2005 
Pr. ABBASSI Abdellah Chirurgie Réparatrice et Plastique 
Pr. AL KANDRY Sif Eddine* Chirurgie Générale 
Pr. ALLALI Fadoua Rhumatologie 
Pr. AMAZOUZI Abdellah Ophtalmologie 
Pr. BAHIRI Rachid Rhumatologie Directeur Hôp. Al Ayachi Salé 
Pr. BARKAT Amina Pédiatrie 
Pr. BENYASS Aatif* Cardiologie 
Pr. DOUDOUH Abderrahim* Biophysique 
Pr. HAJJI Leila Cardiologie (mise en disponibilité) 
Pr. HESSISSEN Leila Pédiatrie 
Pr. JIDAL Mohamed* Radiologie 
Pr. LAAROUSSI Mohamed Chirurgie Cardio-vasculaire 
Pr. LYAGOUBI Mohammed Parasitologie 
Pr. SBIHI Souad Histo-Embryologie Cytogénétique 
Pr. ZERAIDI Najia Gynécologie Obstétrique 
AVRIL 2006 
Pr. ACHEMLAL Lahsen* Rhumatologie 
Pr. BELMEKKI Abdelkader* Hématologie 
Pr. BENCHEIKH Razika O.R.L 
Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine Chirurgie - Pédiatrique 
Pr. BOULAHYA Abdellatif* Chirurgie Cardio - Vasculaire. Directeur Hôpital Ibn Sina Marr. 
Pr. CHENGUETI ANSARI Anas Gynécologie Obstétrique 
Pr. DOGHMI Nawal Cardiologie 
Pr. FELLAT Ibtissam Cardiologie 
Pr. FAROUDY Mamoun Anesthésie Réanimation 
Pr. HARMOUCHE Hicham Médecine Interne 
Pr. IDRISS LAHLOU Amine* Microbiologie 
Pr. JROUNDI Laila Radiologie 
Pr. KARMOUNI Tariq Urologie 
Pr. KILI Amina Pédiatrie 
Pr. KISRA Hassan Psychiatrie 
Pr. KISRA Mounir Chirurgie - Pédiatrique 
Pr. LAATIRIS Abdelkader* Pharmacie Galénique 
Pr. LMIMOUNI Badreddine* Parasitologie 
Pr. MANSOURI Hamid* Radiothérapie 
Pr. OUANASS Abderrazzak Psychiatrie 
Pr. SAFI Soumaya* Endocrinologie 
Pr. SOUALHI Mouna Pneumo - Phtisiologie 
Pr. TELLAL Saida* Biochimie 
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Pr. ZAHRAOUI Rachida Pneumo - Phtisiologie 
Octobre 2007 
Pr. ABIDI Khalid Réanimation médicale 
Pr. ACHACHI Leila Pneumo phtisiologie 
Pr. AMHAJJI Larbi* Traumatologie orthopédie 
Pr. AOUFI Sarra Parasitologie 
Pr. BAITE Abdelouahed* Anesthésie réanimation 
Pr. BALOUCH Lhousaine* Biochimie-chimie 
Pr. BENZIANE Hamid* Pharmacie clinique 
Pr. BOUTIMZINE Nourdine Ophtalmologie 
Pr. CHERKAOUI Naoual* Pharmacie galénique 
Pr. EL BEKKALI Youssef* Chirurgie cardio-vasculaire 
Pr. EL ABSI Mohamed Chirurgie générale 
Pr. EL MOUSSAOUI Rachid Anesthésie réanimation 
Pr. EL OMARI Fatima Psychiatrie 
Pr. GHARIB Noureddine Chirurgie plastique et réparatrice 
Pr. HADADI Khalid* Radiothérapie 
Pr. ICHOU Mohamed* Oncologie médicale 
Pr. ISMAILI Nadia Dermatologie 
Pr. KEBDANI Tayeb Radiothérapie 
Pr. LOUZI Lhoussain* Microbiologie 
Pr. MADANI Naoufel Réanimation médicale 
Pr. MARC Karima Pneumo phtisiologie 
Pr. MASRAR Azlarab Hématologie biologique 
Pr. OUZZIF Ez zohra* Biochimie-chimie 
Pr. SEFFAR Myriame Microbiologie 
Pr. SEKHSOKH Yessine* Microbiologie 
Pr. SIFAT Hassan* Radiothérapie 
Pr. TACHFOUTI Samira Ophtalmologie 
Pr. TAJDINE Mohammed Tariq* Chirurgie générale 
Pr. TANANE Mansour* Traumatologie-orthopédie 
Pr. TLIGUI Houssain Parasitologie 
Pr. TOUATI Zakia Cardiologie 
Mars 2009 
Pr. ABOUZAHIR Ali* Médecine interne 
Pr. AGADR Aomar* Pédiatrie 
Pr. AIT ALI Abdelmounaim* Chirurgie Générale 
Pr. AKHADDAR Ali* Neuro-chirurgie 
Pr. ALLALI Nazik Radiologie 
Pr. AMINE Bouchra Rhumatologie 
Pr. ARKHA Yassir Neuro-chirurgie Directeur Hôp.des Spécialités 
Pr. BELYAMANI Lahcen* Anesthésie Réanimation 
Pr. BJIJOU Younes Anatomie 
Pr. BOUHSAIN Sanae* Biochimie-chimie 
Pr. BOUI Mohammed* Dermatologie 
Pr. BOUNAIM Ahmed* Chirurgie Générale 
Pr. BOUSSOUGA Mostapha* Traumatologie-orthopédie 
Pr. CHTATA Hassan Toufik* Chirurgie Vasculaire Périphérique 
Pr. DOGHMI Kamal* Hématologie clinique 
Pr. EL MALKI Hadj Omar Chirurgie Générale 
Pr. EL OUENNASS Mostapha* Microbiologie 
Pr. ENNIBI Khalid* Médecine interne 
Pr. FATHI Khalid Gynécologie obstétrique 
Pr. HASSIKOU Hasna* Rhumatologie 
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Pr. KABBAJ Nawal Gastro-entérologie 
Pr. KABIRI Meryem Pédiatrie 
Pr. KARBOUBI Lamya Pédiatrie 
Pr. LAMSAOURI Jamal* Chimie Thérapeutique 
Pr. MARMADE Lahcen Chirurgie Cardio-vasculaire 
Pr. MESKINI Toufik Pédiatrie 
Pr. MESSAOUDI Nezha* Hématologie biologique 
Pr. MSSROURI Rahal Chirurgie Générale 
Pr. NASSAR Ittimade Radiologie 
Pr. OUKERRAJ Latifa Cardiologie 
Pr. RHORFI Ismail Abderrahmani* Pneumo-Phtisiologie 
Octobre 2010 
Pr. ALILOU Mustapha Anesthésie réanimation 
Pr. AMEZIANE Taoufiq* Médecine Interne Directeur ERSSM 
Pr. BELAGUID Abdelaziz Physiologie 
Pr. CHADLI Mariama* Microbiologie 
Pr. CHEMSI Mohamed* Médecine Aéronautique 
Pr. DAMI Abdellah* Biochimie- Chimie 
Pr. DARBI Abdellatif* Radiologie 
Pr. DENDANE Mohammed Anouar Chirurgie Pédiatrique 
Pr. EL HAFIDI Naima Pédiatrie 
Pr. EL KHARRAS Abdennasser* Radiologie 
Pr. EL MAZOUZ Samir Chirurgie Plastique et Réparatrice 
Pr. EL SAYEGH Hachem Urologie 
Pr. ERRABIH Ikram Gastro-Entérologie 
Pr. LAMALMI Najat Anatomie Pathologique 
Pr. MOSADIK Ahlam Anesthésie Réanimation 
Pr. MOUJAHID Mountassir* Chirurgie Générale 
Pr. ZOUAIDIA Fouad Anatomie Pathologique 
Decembre 2010 
Pr. ZNATI Kaoutar Anatomie Pathologique 
Mai 2012 
Pr. AMRANI Abdelouahed Chirurgie pédiatrique 
Pr. ABOUELALAA Khalil* Anesthésie Réanimation 
Pr. BENCHEBBA Driss* Traumatologie-orthopédie 
Pr. DRISSI Mohamed* Anesthésie Réanimation 
Pr. EL ALAOUI MHAMDI Mouna Chirurgie Générale 
Pr. EL OUAZZANI Hanane* Pneumophtisiologie 
Pr. ER-RAJI Mounir Chirurgie Pédiatrique 
Pr. JAHID Ahmed Anatomie Pathologique 
Février 2013 
Pr. AHID Samir Pharmacologie 
Pr. AIT EL CADI Mina Toxicologie 
Pr. AMRANI HANCHI Laila Gastro-Entérologie 
Pr. AMOR Mourad Anesthésie-Réanimation 
Pr. AWAB Almahdi Anesthésie-Réanimation 
Pr. BELAYACHI Jihane Réanimation Médicale 
Pr. BELKHADIR Zakaria Houssain Anesthésie-Réanimation 
Pr. BENCHEKROUN Laila Biochimie-Chimie 
Pr. BENKIRANE Souad Hématologie 
Pr. BENSGHIR Mustapha* Anesthésie Réanimation 
Pr. BENYAHIA Mohammed* Néphrologie 
Pr. BOUATIA Mustapha Chimie Analytique et Bromatologie 
Pr. BOUABID Ahmed Salim* Traumatologie orthopédie 
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Pr. BOUTARBOUCH Mahjouba Anatomie 
Pr. CHAIB Ali* Cardiologie 
Pr. DENDANE Tarek Réanimation Médicale 
Pr. DINI Nouzha* Pédiatrie 
Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Mohamed Ali Anesthésie Réanimation 
Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Najwa Radiologie 
Pr. ELFATEMI NIZARE Neuro-chirurgie 
Pr. EL GUERROUJ Hasnae Médecine Nucléaire 
Pr. EL HARTI Jaouad Chimie Thérapeutique 
Pr. EL JAOUDI Rachid* Toxicologie 
Pr. EL KABABRI Maria Pédiatrie 
Pr. EL KHANNOUSSI Basma Anatomie Pathologique 
Pr. EL KHLOUFI Samir Anatomie 
Pr. EL KORAICHI Alae Anesthésie Réanimation 
Pr. EN-NOUALI Hassane* Radiologie 
Pr. ERRGUIG Laila Physiologie 
Pr. FIKRI Meryem Radiologie 
Pr. GHFIR Imade Médecine Nucléaire 
Pr. IMANE Zineb Pédiatrie 
Pr. IRAQI Hind Endocrinologie et maladies métaboliques 
Pr. KABBAJ Hakima Microbiologie 
Pr. KADIRI Mohamed* Psychiatrie 
Pr. LATIB Rachida Radiologie 
Pr. MAAMAR Mouna Fatima Zahra Médecine Interne 
Pr. MEDDAH Bouchra Pharmacologie 
Pr. MELHAOUI Adyl Neuro-chirurgie 
Pr. MRABTI Hind Oncologie Médicale 
Pr. NEJJARI Rachid Pharmacognosie 
Pr. OUBEJJA Houda Chirugie Pédiatrique 
Pr. OUKABLI Mohamed* Anatomie Pathologique 
Pr. RAHALI Younes Pharmacie Galénique Vice-Doyen à la Pharmacie 
Pr. RATBI Ilham Génétique 
Pr. RAHMANI Mounia Neurologie 
Pr. REDA Karim* Ophtalmologie 
Pr. REGRAGUI Wafa Neurologie 
Pr. RKAIN Hanan Physiologie 
Pr. ROSTOM Samira Rhumatologie 
Pr. ROUAS Lamiaa Anatomie Pathologique 
Pr. ROUIBAA Fedoua* Gastro-Entérologie 
Pr. SALIHOUN Mouna Gastro-Entérologie 
Pr. SAYAH Rochde Chirurgie Cardio-Vasculaire 
Pr. SEDDIK Hassan* Gastro-Entérologie 
Pr. ZERHOUNI Hicham Chirurgie Pédiatrique 
Pr. ZINE Ali* Traumatologie Orthopédie 
AVRIL 2013 
Pr. EL KHATIB MOHAMED KARIM* Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale 
MARS 2014 
Pr. ACHIR Abdellah Chirurgie Thoracique 
Pr. BENCHAKROUN Mohammed* Traumatologie- Orthopédie 
Pr. BOUCHIKH Mohammed Chirurgie Thoracique 
Pr. EL KABBAJ Driss* Néphrologie 
Pr. EL MACHTANI IDRISSI Samira* Biochimie-Chimie 
Pr. HARDIZI Houyam Histologie- Embryologie-Cytogénétique 
Pr. HASSANI Amale* Pédiatrie 
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Pr. HERRAK Laila Pneumologie 
Pr. JEAIDI Anass* Hématologie Biologique 
Pr. KOUACH Jaouad* Génycologie-Obstétrique 
Pr. MAKRAM Sanaa* Pharmacologie 
Pr. RHISSASSI Mohamed Jaafar CCV 
Pr. SEKKACH Youssef* Médecine Interne 
Pr. TAZI MOUKHA Zakia Génécologie-Obstétrique 
DECEMBRE 2014 
Pr. ABILKACEM Rachid* Pédiatrie 
Pr. AIT BOUGHIMA Fadila Médecine Légale 
Pr. BEKKALI Hicham* Anesthésie-Réanimation 
Pr. BENAZZOU Salma Chirurgie Maxillo-Faciale 
Pr. BOUABDELLAH Mounya Biochimie-Chimie 
Pr. BOUCHRIK Mourad* Parasitologie 
Pr. DERRAJI Soufiane* Pharmacie Clinique 
Pr. EL AYOUBI EL IDRISSI Ali Anatomie 
Pr. EL GHADBANE Abdedaim Hatim* Anesthésie-Réanimation 
Pr. EL MARJANY Mohammed* Radiothérapie 
Pr. FEJJAL Nawfal Chirurgie Réparatrice et Plastique 
Pr. JAHIDI Mohamed* O.R.L 
Pr. LAKHAL Zouhair* Cardiologie 
Pr. OUDGHIRI NEZHA Anesthésie-Réanimation 
Pr. RAMI Mohamed Chirurgie Pédiatrique 
Pr. SABIR Maria Psychiatrie 
Pr. SBAI IDRISSI Karim* Médecine préventive, santé publique et Hyg. 
AOUT 2015 
Pr. MEZIANE Meryem Dermatologie 
Pr. TAHIRI Latifa Rhumatologie 
 
PROFESSEURS AGREGES : 
JANVIER 2016 
Pr. BENKABBOU Amine Chirurgie Générale 
Pr. EL ASRI Fouad* Ophtalmologie 
Pr. ERRAMI Noureddine* O.R.L 
Pr. NITASSI Sophia O.R.L 
JUIN 2017 
Pr. ABI Rachid* Microbiologie 
Pr. ASFALOU Ilyasse* Cardiologie 
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  نحمدࢫاللهࢫعزࢫوجلࢫالذيࢫوفقناࢫࢭʏࢫإتمامࢫɸذهࢫالأطروحةنحمدࢫاللهࢫعزࢫوجلࢫالذيࢫوفقناࢫࢭʏࢫإتمامࢫɸذهࢫالأطروحة

ألɺمناࢫالܶݰةࢫوالعافيةࢫوالص؄فࢫوالعزʈمة.ألɺمناࢫالܶݰةࢫوالعافيةࢫوالص؄فࢫوالعزʈمة.ࢫࢫوالذيوالذيࢫࢫ   

  فاݍݰمدࢫוࢫحمداࢫكث؈فافاݍݰمدࢫוࢫحمداࢫكث؈فا

  أɸديࢫɸذاࢫالعملࢫالمتواضعأɸديࢫɸذاࢫالعملࢫالمتواضع

    



 

  

  إڲʄࡧأȌيࡧالعطوف،إڲʄࡧأȌيࡧالعطوف،

لھࢫإڲʄࢫمنࢫإڲʄࢫمنࢫ لھࢫɠلً إڲʄࢫمنࢫعلمۚܣࢫالعطاءࢫبدونࢫانتظار،ࢫإڲʄࢫإڲʄࢫمنࢫعلمۚܣࢫالعطاءࢫبدونࢫانتظار،ࢫإڲʄࢫࢫࢫ،،اللهࢫبالɺيبةࢫوالوقاراللهࢫبالɺيبةࢫوالوقارɠلً

فتخار،ࢫإڲʄࢫقدوȖي،ࢫومثڴʏࢫالأعڴʄࢫࢭʏࢫاݍݰياة؛ࢫفɺوࢫمنࢫفتخار،ࢫإڲʄࢫقدوȖي،ࢫومثڴʏࢫالأعڴʄࢫࢭʏࢫاݍݰياة؛ࢫفɺوࢫمنࢫإإمنࢫأحملࢫأسمھࢫبɢلࢫمنࢫأحملࢫأسمھࢫبɢلࢫ

مۚܣࢫكيفࢫأعʋشࢫبكرامةࢫوشموخ.ࢫسȘبقىࢫɠلماتكࢫنجومࢫأɸتديࢫ٭ڈاࢫاليومࢫ مۚܣࢫكيفࢫأعʋشࢫبكرامةࢫوشموخ.ࢫسȘبقىࢫɠلماتكࢫنجومࢫأɸتديࢫ٭ڈاࢫاليومࢫعلَّ علَّ

  وࢭʏࢫالغدࢫوإڲʄࢫالأبد.وࢭʏࢫالغدࢫوإڲʄࢫالأبد.

  

  إڲʄࡧأميࡧاݍݰبʋبة،إڲʄࡧأميࡧاݍݰبʋبة،

إڲʄࢫمعۚܢࢫاݍݰبࢫإڲʄࢫمعۚܢࢫاݍݰبࢫࢫࢫ،،إڲʄࢫالقلبࢫالناصعࢫبالبياضإڲʄࢫالقلبࢫالناصعࢫبالبياضࢫࢫ،،إڲʄࢫمنࢫسɺرتࢫالليلࢫلأجلناإڲʄࢫمنࢫسɺرتࢫالليلࢫلأجلنا

ʄࢫȊسمةࢫاݍݰياةࢫوسرࢫالوجودࢫوفرحةࢫʄࢫȊسمةࢫاݍݰياةࢫوسرࢫالوجودࢫوفرحةࢫإڲإڲࢫࢫ،،وإڲʄࢫمعۚܢࢫاݍݰنانࢫوالتفاɲيࢫوالعطاءوإڲʄࢫمعۚܢࢫاݍݰنانࢫوالتفاɲيࢫوالعطاء

  ..العمرالعمر

ࢫقدࢫحانࢫ ࢫقدࢫحانࢫأرجوࢫمنࢫاللهࢫانࢫيرزقكماࢫالܶݰةࢫوʈباركࢫࢭʏࢫعمركماࢫل؅فياࢫثماراً أرجوࢫمنࢫاللهࢫانࢫيرزقكماࢫالܶݰةࢫوʈباركࢫࢭʏࢫعمركماࢫل؅فياࢫثماراً

  انتظار.انتظار.قطافɺاࢫȊعدࢫطولࢫقطافɺاࢫȊعدࢫطولࢫ

    



 

  

  خويًࡧمɺديࡧومنعمخويًࡧمɺديࡧومنعمأأإڲʄࡧإڲʄࡧ

  سنديࢫوعضديࢫومشاطريࢫأفراڌʏࢫوأحزاɲي،سنديࢫوعضديࢫومشاطريࢫأفراڌʏࢫوأحزاɲي،ࢫࢫ

ʄإڲʄمنࢫرافقۚܣࢫمنذࢫأنࢫحملناࢫحقائبࢫصغ؈فة،ࢫومعھࢫسرتࢫالدربࢫخطوةࢫبخطوةࢫمنࢫرافقۚܣࢫمنذࢫأنࢫحملناࢫحقائبࢫصغ؈فة،ࢫومعھࢫسرتࢫالدربࢫخطوةࢫبخطوةࢫࢫࢫإڲ

  ..وماࢫيزالࢫيرافقۚܣࢫحۘܢࢫالآنوماࢫيزالࢫيرافقۚܣࢫحۘܢࢫالآن

إڲʄࢫمنࢫأرىࢫالتفاؤلࢫȊعيɴيھࢫوالسعادةࢫࢭʏࢫܷݰكتھ،ࢫإڲʄࢫشعلةࢫالذɠاءࢫوالنور،ࢫإڲʄࢫإڲʄࢫمنࢫأرىࢫالتفاؤلࢫȊعيɴيھࢫوالسعادةࢫࢭʏࢫܷݰكتھ،ࢫإڲʄࢫشعلةࢫالذɠاءࢫوالنور،ࢫإڲʄࢫ

  ..الوجھࢫالمفعمࢫبال؄فاءة،ࢫإڲʄࢫزɸرةࢫأياميالوجھࢫالمفعمࢫبال؄فاءة،ࢫإڲʄࢫزɸرةࢫأيامي

..،ࢫإڲʄࢫكب؈فةࢫالمقامࢫذاتࢫالس؈فةࢫالعطرة،ࢫإڲʄࢫكب؈فةࢫالمقامࢫذاتࢫالس؈فةࢫالعطرةإڲʄࡧجدȖيࡧالغاليةإڲʄࡧجدȖيࡧالغالية   

  ..،ࢫإڲʄࢫقنديڴʏࢫوȋݤݨةࢫعمري ،ࢫإڲʄࢫقنديڴʏࢫوȋݤݨةࢫعمري اڲʄࡧجديࡧالعزʈزاڲʄࡧجديࡧالعزʈز

  باركࢫاللهࢫࢭʏࢫعمرɸماباركࢫاللهࢫࢭʏࢫعمرɸما

إڲʄࡧɠلࡧأفرادࡧأسرȖيࡧالأعزاء،ࡧإڲʄࡧأقربࡧالناسࡧإڲʄࡧقلۗܣ،ࡧإڲʄࡧɠلࡧمنࡧإڲʄࡧɠلࡧأفرادࡧأسرȖيࡧالأعزاء،ࡧإڲʄࡧأقربࡧالناسࡧإڲʄࡧقلۗܣ،ࡧإڲʄࡧɠلࡧمنࡧ

  ..يحبۚܣࡧبصدقࡧوإخلاصيحبۚܣࡧبصدقࡧوإخلاص

  



 

  

  

  إڲʄࡧصديقاȖي،إڲʄࡧصديقاȖي،

قنࢫبالوفاءࢫ ؈نࢫبالإخاءࢫوتم؈ً قنࢫبالوفاءࢫأخواȖيࢫاللواȖيࢫلمࢫتلدɸنࢫأمي،ࢫإڲʄࢫمنࢫتحلً ؈نࢫبالإخاءࢫوتم؈ً أخواȖيࢫاللواȖيࢫلمࢫتلدɸنࢫأمي،ࢫإڲʄࢫمنࢫتحلً

ʏࢫينابيعࢫالصدقࢫالصاࢭʄوالعطاء،ࢫإڲʏࢫينابيعࢫالصدقࢫالصاࢭʄࢫمࢫࢫوالعطاء،ࢫإڲʄࢫمإڲʄࢫإڲʏرفقْڈنࢫࢭȋنࢫسعدت،ࢫوɺࢫنࢫمعʏرفقْڈنࢫࢭȋنࢫسعدت،ࢫوɺنࢫمع

نًࢫمڥʏࢫعڴʄࢫطرʈقࢫالنجاحࢫواݍݵ؈فࢫإڲʄࢫمنࢫ نًࢫمڥʏࢫعڴʄࢫطرʈقࢫالنجاحࢫواݍݵ؈فࢫإڲʄࢫمنࢫدروبࢫاݍݰياةࢫسرتࢫإڲʄࢫمنࢫكُ دروبࢫاݍݰياةࢫسرتࢫإڲʄࢫمنࢫكُ

  ..عرفتࢫكيفࢫأجدɸنࢫوعلموɲيࢫألاࢫأضيعɺنعرفتࢫكيفࢫأجدɸنࢫوعلموɲيࢫألاࢫأضيعɺن

إڲʄࢫɠلࢫمنࢫلمࢫيدخرࢫجɺداࢫࢭʏࢫمساعدȖي،ࢫوإڲʄࢫɠلࢫمنࢫساɸمࢫࢭʏࢫتلقيۚܣࢫإڲʄࢫɠلࢫمنࢫلمࢫيدخرࢫجɺداࢫࢭʏࢫمساعدȖي،ࢫوإڲʄࢫɠلࢫمنࢫساɸمࢫࢭʏࢫتلقيۚܣࢫ

..ولوࢫبحرفࢫࢭʏࢫحياȖيࢫالدراسيةولوࢫبحرفࢫࢭʏࢫحياȖيࢫالدراسية
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L’hémangioendothéliome pseudomyogénique (HPM) est une tumeur rare et 
inhabituelle des tissus mous. C’est une entité relativement nouvelle qui a été 
décrite pour la première fois en 1992 par Mirra et al. [1] chez cinq patients 
comme une variante fibromateuse du sarcome épithélioide. Ces auteurs ont 
pensé que cette lésion se ressemble avec des tumeurs à cellules fusiformes à la 
fois bénignes et malignes.  

En 2003 Billings et al. [2] ont rapporté sept cas similaires à ceux décrits par 
Mirra et al.. Et ils ont proposé de désigner cette tumeur par le nom 
hémangioendothéliome de type sarcome épithélioide. Plus tard en 2008 Hornick 
et Fletcher [3] ont présenté une étude détaillée de 29 cas d’une tumeur distincte 
similaire aux cas rapportés par Mirra et al. et Billings et al. et ils l’ont nommée 
variante pseudomyogénique « fibromateuse » du sarcome épithélioïde. Par la 
suite, en 2011, Hornick et Fletcher [4] ont publié une nouvelle étude sur 50 cas 
et ils ont confirmé l’origine vasculaire de cette tumeur, et son comportement 
indolent. Ces résultats ont élargi les connaissances sur les caractéristiques 
histologiques et immunohistochimiques de cette tumeur. Enfin, ces derniers 
auteurs ont proposé de nommer cette tumeur par hémangioendothéliome 
pseudomyogénique.  

D’après la classification des tumeurs des tissus mous et de l’os de 
l’organisation mondiale de la santé de 2013 [5], cette tumeur a été classée 
officiellement dans le groupe des néoplasmes vasculaires à potentiel malin 
intermédiaire qui métastasent rarement. 

Bien que ce néoplasme puisse être extrêmement rare, il affecte 
principalement les jeunes adultes de sexe masculin, avec une prédilection pour 
le membre inférieur distal. Il se présente souvent sous forme d’une tumeur 
multifocale qui implique plusieurs plans tissulaires, notamment les tissus mous 
superficiels ou profonds, et peut affecter aussi les tissus osseux [6,7]. 
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L’examen histologique de l’HPM révèle la présence de feuillets de cellules 

fusiformes et épithélioïdes avec un cytoplasme éosinophile abondant, sans aucune 

caractéristique histologique type de différentiation vasculaire, mais l’utilisation de 

techniques immunohistochimiques pertinentes qui étudient la réaction positive de 

l’HPM aux marqueurs vasculaires tels que FLI1, ERG et CD31 représente une 

preuve sans équivoque de cette différentiation vasculaire [4]. 

Aucune étiologie formelle n’est reconnue à ce jour , mais cette maladie 

peut être favorisé par un facteur génétique, notamment la translocation 

t(7;19)(q22;q13) qui conduit à la fusion du gène SERPINE1-FOSB [8,9]. 

L’hémangioendothéliome pseudomyogénique peut être difficile à 

diagnostiquer et peut être confondu avec d’autres tumeurs dont le traitement et 

le pronostic sont souvent radicalement différents et peuvent être plus agressifs. 

Pour ces raisons, nous pensons que les médecins traitants doivent connaitre les 

caractéristiques spécifiques de cette nouvelle entité. 

La prise en charge des tumeurs rares s’effectue généralement en dehors des 

référentiels scientifiques. Ceci est dû au manque d’études validant les différentes 

modalités thérapeutiques ce qui nécessite plus d’effort pour mieux comprendre 

le comportement de ces lésions, et pour que la majorité des cas cliniques 

puissent être colligés et publiés, afin d’améliorer le niveau d’expertise collective 

concernant ces tumeurs rares.  

Ainsi dans ce cadre, le but de notre travail est de contribuer dans 

l’amélioration de la compréhension de cette maladie. Pour ce faire, nous allons 

rapporter :  
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- Dans la première partie le cas clinique de l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique au niveau du genou chez un homme âgé de 63 ans, qui a 

présenté des récidives locales répétitives depuis 2015 jusqu’à 2020, chez qui 

cette maladie a été traitée par chirurgie exérèse sans chimiothérapie et sans 

radiothérapie. Mais, du fait de la mauvaise évolution après les chirurgies 

exérèses répétitives l’amputation a été finalement indiquée ce qui a mené à une 

guérison sans aucune récidive loco-régionale ou métastase à distance. 

- Dans la seconde partie les données de la littérature pour décrire les 

caractéristiques épidémiologiques, cliniques, radiologiques, et thérapeutiques de 

l’hémangioendothéliome pseudomyogénique et pour détailler son diagnostic 

anatomopathologique et ses principaux diagnostics différentiels tels que le 

sarcome épithélioïde, l’hémangioendothéliome épithélioïde, l’angiosarcome 

épithélioïde. 

L’objectif de ce travail est d’essayer de répondre aux questions suivantes :  

 Comment diagnostiquer l’hémangioendothéliome pseudomyogénique ? 

 Quelles sont les difficultés pour diagnostiquer cette nouvelle entité ? 
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Le terme « hémangioendothéliome » est utilisé pour désigner les néoplasmes 
vasculaires qui présentent des caractéristiques intermédiaires entre les hémangiomes 
entièrement bénins et les angiosarcomes hautement malins. 

Le terme pseudomyogénique fait référence à la ressemblance histologique 
de certaines cellules avec les rhabdomyoblastes. Cependant, ces tumeurs sont 
négatives pour tous les marqueurs immunohistochimiques musculaires. 

L'hémangioendothéliome pseudomyogénique est un type de tumeur 
inhabituelle de potentiel malin intermédiaire décrite pour la première fois en 
1992 par Mirra et al. [1], dans une étude sur une série de cinq cas présentant des 
tumeurs morphologiquement similaires à une variante non décrite auparavant du 
sarcome épithélioïde. Il s’agit d’une tumeur des tissus mous, caractérisée par 
une présentation multifocale dans le même membre atteint, avec parfois une 
atteinte osseuse associée. Cette tumeur est constituée de cellules fusiformes 
positives à la kératine avec une cytomorphologie « fibrohistiocytaire » ou 
« myoïde ». Cependant, aucun marqueur vasculaire n'a été étudié. Ces auteurs 
ont noté sa ressemblance avec les tumeurs bénignes et malignes à cellules 
fusiformes, d’où sa nomination variante fibromateuse du sarcome épithélioïde 
(The fibroma-like variant of epithelioide sarcoma).  

En 2003, Billings et al. [2] ont remarqué que la tumeur imite de près le sarcome 
épithélioïde en raison de sa croissance en feuillets solides et en nids. Cette tumeur 
manquait de preuves histologiques de différentiation vasculaire franche, telles que la 
formation de canaux vasculaires et de lumière intracytoplasmique ; Mais elle 
présentait une prédominance de cytomorphologie épithélioïde. Cependant, dans cette 
étude la différentiation vasculaire a été mise en évidence par l’immunohistochimie. 
Ainsi le nom hémangioendothéliome de type sarcome épithélioïde (Epithelioide 
sarcoma-like hemangioendothélioma) a été utilisé pour souligner l’importance de la 
similitude de cette tumeur avec le sarcome épithélioïde. 
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On a ensuite commencé à reconnaître un groupe de tumeurs présentant des 

caractéristiques histologiques et une présentation clinique distincte. Ceci a 

permis de réaliser avec le temps qu'elles étaient probablement liées ou peut être 

identiques aux tumeurs signalées par l’étude réalisée par Mirra et al. en 1992 

[1]. Donc, des données préliminaires concernant ces lésions, ont été mises sous 

la rubrique « variante pseudomyogénique (fibroma-like) du sarcome 

épithélioïde » lors de la réunion de l'Académie américaine et canadienne de 

pathologie à Denver, Colorado, en Mars 2008 par Hornick et Fletcher [3]. 

En 2011, Hornick et Fletcher [4] dans une étude portant sur 50 cas, ont 

élargi les connaissances sur les particularités de cette tumeur qui bien qu'elle 

partage certaines caractéristiques avec le sarcome épithélioïde, elle en diffère 

par la présence de cellules fusiformes à prédominance myoïde. D’où, Le terme 

d'hémangioendothéliome pseudomyogénique (pseudomyogenique 

hemangioendothelioma) a été introduit pour souligner les caractéristiques de 

types myoïde de cette tumeur. 

Cette nouvelle entité a été ensuite ajoutée au groupe des tumeurs 

vasculaires de malignité intermédiaire qui métastasent rarement dans la 

quatrième édition de la Classification des tumeurs des tissus mous de 

l'Organisation mondiale de la santé en 2013 [5]. 

Depuis 2011 jusqu’à ce jour ; une importante littérature (voir annexe 1) qui 

a servi à notre travail s’est accumulée sur l’étude de l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique, comportant des rapports d’un ensemble d’au moins 109 cas. 

Ces études ont rapporté des cas cliniques d’HPM chez différents patients en 

précisant les caractéristiques cliniques, radiologiques et anatomopathologiques 

de ce néoplasme ; ainsi que la prise en charge thérapeutique de la maladie et son 

évolution après le traitement.  
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1. Type d’étude : 

Notre travail est une étude rétrospective descriptive sur un seul cas clinique. 

2. Population cible : 

Notre avons étudié le cas d’un patient marocain, âgé de 63 ans, qui 
présentait un hémangioendothéliome pseudomyogénique au niveau de son 
genou droit. Il a été pris en charge au service de chirurgie traumatologique et 
orthopédique du CHU Ibn Sina de Rabat, depuis Décembre 2016. 

3. Collecte des données : 

Nos sources de données étaient : 

 Les dossiers médicaux du service de chirurgie traumatologique et 
orthopédique du CHU Ibn Sina de Rabat. 

 Les registres des comptes rendus anatomo-pathologiques du service 
anatomopathologie du CHU Ibn Sina de Rabat. 

Pour accéder à des informations plus pertinentes et détaillées afin de 
compléter notre étude nous avons contactés d’autres structures hospitalières et 
privées telles que : 

 Le centre de radiologie l’Opéra de Salé où nous avons pu récupérer les 
résultats de la majorité des examens radiologiques réalisés chez notre patient. 

 Le service d’imagerie médicale de l’institut national d’oncologie de Rabat 
où nous avons pu obtenir le résultat du scanner thoraco-abdomino-pélvien 
réalisé chez notre patient dans le cadre du bilan d’extension. 

 Le centre d’anatomopathologie Hassan, ou nous avons pu récupérer le 
compte rendu anatomopathologique de la première biopsie percutanée 
effectuée chez notre patient.  
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Monsieur B.J âgé de 63 ans, Marocain, originaire et habitant à Salé ; ayant 
comme antécédents un tabagisme chronique à raison de 40 paquets année qui a 
été sevré depuis 2017; sans autres antécédents particuliers.  

Nous avons fait un interrogatoire avec notre patient dès notre premier 
contact pour détailler l’histoire de sa maladie qui remonte au mois de Décembre 
2015. Date quand le patient avait remarqué l’apparition d’une plaque 
érythémateuse non prurigineuse au niveau de la face interne de son genou droit. 
Cette plaque, s’est spontanément résolue après quelques jours. Quatre mois plus 
tard, en Avril 2016, le patient avait remarqué la réapparition d’une petite plaque 
érythémateuse, non prurigineuse et indolore au même endroit de la face interne 
de son genou droit. Cette lésion avait une extension locorégionale lente. Après 4 
mois d’évolution, cette plaque est devenue infiltrée, dure, grisâtre, 
hyperkératosique et contenant une petite formation polyploïde. Le patient n’a 
pas consulté à ce stade, et il a avoué qu’il sous-estimait les signes cliniques qu’il 
présentait et leur évolution. 

 Parallèlement à l’augmentation progressive de la masse tumorale, le 
patient souffrait aussi de douleurs au niveau de son hypochondre droit. Il a 
consulté en Août 2016 au centre de santé le plus proche de son domicile. Il nous 
a informé que le médecin généraliste du centre de santé a réalisé un examen de 
son genou droit et un examen abdominal. 

L’examen du genou droit a montré l’existence d’une formation polypoïde, 
dure, grisâtre et hyperkératosique, au niveau de la face interne du genou droit. 
Les amplitudes articulaires étaient conservées et l’examen était indolore. Cet 
examen clinique a mené premièrement au diagnostic d’une infection cutanée, le 
médecin a donc prescrit un traitement médical à base d’antibiotiques et 
d’antifongiques.  
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L’examen abdominal était sans particularité. Pour cela, le médecin a 

demandé une échographie abdominale qui a montré que son foie était de taille 

normale, de contours réguliers et contenait au niveau du segment VII une lésion 

grossièrement ovalaire bien limitée, hyperéchogène homogène mesurant 43 mm 

de grand axe. Le résultat de l’échographie a fait évoquer en premier lieu un 

angiome hépatique mais il n’était pas concluant. Pour confirmer la nature de 

cette lésion hépatique, le médecin a demandé une TDM abdominale avec 

injection de produit de contraste et reconstruction dans les trois plans de 

l’espace, qui a confirmé le diagnostic d’un angiome du segment VII du foie 

mesurant 40x36 mm, sans adénopathies ni hépatosplénomégalie associée. Le 

patient n’a reçu aucun traitement par rapport à sa lésion hépatique mais une 

surveillance régulière lui a été proposée.  

Après quinze jours, le médecin généraliste a remarqué chez son patient la 

non amélioration de la lésion de la face interne du genou droit sous traitement 

antibiotique et antifongique, en plus de l’installation d’une douleur d’allure 

inflammatoire au niveau du genou droit sans épanchement ni limitation des 

amplitudes articulaires, il l’a donc orienté vers un dermatologue. 

Le dermatologue a réalisé une biopsie percutanée d’une partie de la tumeur. 

L’étude anatomopathologique réalisée dans un laboratoire privé (laboratoire 

Hassan) a montré  

- Sur le plan histologique : la présence d’une prolifération tumorale qui était 

mal limitée, qui occupait tout le derme jusqu’au derme profond et qui était 

faite de cellules d’allure histiocytaire avec une prédominance de cellules 

fusiformes fibroblaste-like agencées en faisceaux courts entrelacés et de 

cellules géantes multinucléées évoquant un histiocytofibrome.  



13 

- Alors que l’étude immunohistochimique complémentaire réalisée a 

montré les résultats suivants : CD68(+), P53(+), Ki67(+), CD34(-), AML 

(-), protéine S100(-), EMA (-). Cependant, la réaction aux anticorps 

suivants (CD31, ERG, AE1/AE3, et la Desmine) n’a pas été testée et de 

ce fait l’étude immunohistochimique n’était pas concluante.  

Il était donc nécessaire de réaliser une biopsie d’exérèse de la totalité de la 

tumeur pour mieux l’étudier. Pour cette raison, en Décembre 2016 le patient a 

été adressé au service de chirurgie traumatologique et orthopédique du CHU Ibn 

Sina de Rabat, pour réaliser une première biopsie d’exérèse de la totalité de la 

masse tumorale.  

Avant de réaliser la biopsie chirurgicale des examens clinique et 

radiologique du genou droit étaient nécessaires.  L’examen du genou droit a 

montré un nodule de 1 cm, situé au niveau de la face interne du genou droit, 

indolore à la palpation, de couleur grisâtre, hyperkératosique et adhérant au plan 

profond. La mobilisation du genou droit était douloureuse sans limitation des 

amplitudes articulaires. L’examen du genou contre latéral était sans particularité 

et l’état général de notre patient était conservé.  

Une imagerie par résonnance magnétique (IRM) du genou gauche était 

demandée. Le résultat de cette IRM sans injection de produit de contraste (car le 

patient refusait d’être injecté) a mis en évidence une masse des parties molles du 

compartiment interne du genou droit, englobant les tendons de la patte d’oie qui 

étaient continus, mais écartés par l’infiltration œdémateuse de la masse. Cette 

masse, était en hypo signal T1 et en hyper signal T2, et mesurait 82x42 mm Il 

y’avait aussi un discret épanchement intra articulaire, mais sans lésions 

osseuses, cartilagineuses ou ligamentaires. (Figure1) 
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(a) 

 
(b) 

Figure 1 : IRM du genou droit montrant une masse des parties molles du compartiment 

interne du genou droit englobant les tendons de la patte d’oie qui sont continus mais écartés 

par l’infiltration œdémateuse de cette masse.  

(a) : coupe frontale, image en hyposignal en pondération T1.  

(b) : coupe frontale, image en hypersignal en pondération T2. 

 

Le patient a subi une première résection chirurgicale de la totalité de la 

masse y compris les tendons de la patte d’oie en Janvier 2017 au service de 

chirurgie traumatologique et orthopédique du CHU Ibn Sina de Rabat. Ensuite la 

pièce anatomique réséquée a été envoyée au laboratoire interne 

d’anatomopathologie du CHU Ibn Sina pour étude. 
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L’étude macroscopique de cette pièce qui mesurait 10x7x3cm, a montré 

que le lambeau cutané mesurait 10x7cm et il était centré par une lésion ulcéro-

bourgeonnante de 6,5x6cm, les limites d’exérèse latérales variaient de 1,5 à 

2,5cm et la limite profonde se situait à 0,7cm. A la coupe, son aspect était 

blanchâtre, ferme et homogène. 

Le résultat de l’étude histologique de cette pièce a montré une prolifération 

tumorale disposée en faisceaux courts et entrecroisés ayant des noyaux 

cellulaires allongés avec un petit nucléole. Un certain degré d’atypies cyto-

nucléaires a été observé en plus des figures mitotiques rares. A cette 

prolifération se sont associés quelques éléments inflammatoires essentiellement 

lympho-plasmocytaires.  

Le résultat de l’étude immunohistochimique a montré une réaction positive 

au CD31, aux cytokératines AE1 et AE3, et à l’ERG et une réaction négative au 

CD34, au INI1 et à la desmine.  

Ces résultats étaient en faveur de l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique (HPM). 

Le suivi post opératoire de notre patient était caractérisé par une rémission 

qui a duré environ une année.  

En février 2018, notre patient a présenté une première récidive tumorale au 

niveau de la face interne de son genou droit à côté de la cicatrice de la première 

résection. Cette récidive tumorale a été traité chirurgicalement au niveau du 

même service de chirurgie traumatologique et orthopédique. Et la pièce 

d’exérèse était analysée au même laboratoire d’anatomopathologie. 
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L’étude macroscopique sur un fragment fibreux de 14x12x3,5cm a montré 

un aspect fibreux fasciculé à la coupe et la présence de deux fragments d’aspect 

spongieux mesurant 3x2x1,5 cm et 2x1x1cm. 

L’étude histologique de la pièce d’exérèse était compatible avec un 

hémangioendothéliome pseudomyogénique avec un tissu osseux sain.  

Le suivi postopératoire était marqué par une bonne cicatrisation de la lésion 

et une reprise rapide de la marche.   

En Mai 2018, après 3 mois de rémission le patient a reconsulté de nouveau 

au service de chirurgie traumatologique et orthopédique pour la réapparition 

d’un nodule sous cutané situé au niveau de la face interne du genou droit, au-

dessus de la cicatrice de la dernière intervention. Une deuxième IRM du genou 

droit a été réalisée encore une fois sans injection du produit de contraste, 

objectivant une réapparition d’une masse tissulaire hétérogène infiltrante de la 

face antéro interne du genou droit, entrainant un épaississement tissulaire sous 

cutané en regard, avec une extension cortico médullaire au niveau de la diaphyse 

et métaphyse supérieure du tibia.  
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(a) (b) 

Figure 2 : IRM du genou droit montrant une réapparition de la masse des parties molles 

internes du genou droit avec une extension osseuse cortico-médullaire en regard.  

(a) : Coupe sagittale, image en hyposignal en pondération T1.  

(b) : Coupe sagittale, image en hypersignal en pondération T2. 

Devant la récidive tumorale et la progression lésionnelle, une TDM 

thoraco-abdomino-pelvienne par injection du produit de contraste a été réalisée 

au service d’imagerie médicale de l’institut national d’oncologie de Rabat dans 

le cadre du bilan d’extension.  

 

Cette TDM thoraco-abdomino-pelvienne a mis en évidence, la persistance 

de la même lésion angiomateuse du segment VII du foie mesurant 40x36 mm, 

diagnostiquée en Aout 2016 ; et l’apparition d’une adénopathie profonde latéro-

aortique droite de 11 mm qu’il faut surveiller. Néanmoins aucune métastase n’a 

été trouvée.  
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Le patient a subi une troisième résection chirurgicale élargie du massif 

tumoral du plan profond, dont les résultats de l’étude anatomopathologique 

étaient encore en faveur d’un hémangioendothéliome pseudomyogénique.  

En Octobre 2018 le patient a présenté la troisième récidive de son 

hémangioendothéliome pseudomyogénique qui a été traité encore une fois 

chirurgicalement. Et la pièce d’exérèse était analysée au même laboratoire 

d’anatomopathologie. 

L’étude macroscopique sur deux fragments pesant 170g mesurant 

15x6x4cm et 7x3x2cm. Le plus grand était surmonté par un lambeau cutané de 

6x4x3cm d’aspect blanc jaunâtre, de consistance élastique, bien encapsulé et 

appendu à la graisse sous cutanée par un pied de 4 cm de long. La peau en 

surface apparait surélevée et mamelonnée. A la coupe du deuxième fragment, il 

était d’aspect blanc grisâtre élastique. 

L’étude histologique était compatible avec un hémangioendothéliome 

pseudomyogénique avec résection chirurgicale marginale. 

Le suivi post opératoire était marqué par une rémission qui a duré six mois. 

En Mai 2019 le patient a consulté de nouveau pour une récidive tumorale 

au niveau de la face interne du genou droit avec une altération de l’état général 

et une perte du poids non chiffrée. Devant ces symptômes, une nouvelle 

résection tumorale chirurgicale élargie a été réalisée. Les résultats de l’étude 

anatomopathologique étaient toujours en faveur de l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique.  
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Durant le suivi post opératoire, le chirurgien a remarqué qu’il y avait un défaut 
de la cicatrisation de la lésion 6 mois après la dernière intervention chirurgicale, avec 
une réapparition d’une masse dont le volume augmentait progressivement au niveau 
de la face interne du genou droit. La peau en regard de la lésion était très fine et 
fragile, hémorragique et contenant des zones de nécrose comme le montre la figure3. 
Devant ce tableau clinique, une amputation de la partie inférieure de la cuisse a été 
proposée au patient qui l’a refusée.  

Il est important de noter que l’état psychique de notre patient était très instable 
à cause de la mauvaise évolution de sa maladie et les récidives à répétition. Son 
trouble dépressif a été évident par la tentative de suicide qu’il avait commis durant 
son hospitalisation au sein du service de chirurgie traumatologique et orthopédique 
en novembre 2019. Devant son état psychiatrique instable l’amputation n’était pas 
possible ; Toutefois, un parage chirurgical étendu de la lésion était nécessaire. 

L’évolution après le parage chirurgical a été encore marquée par l’absence 
de la cicatrisation de la lésion. En effet, le patient présentait une augmentation 
importante de la masse tumorale qui à la palpation était fragile, douloureuse, 
hémorragique et contenant des parties nécrotiques signalant une récidive 
tumorale locale comme le montre la figure 4. 

Du fait que la mobilisation du genou était douloureuse et très limitée mais 
sans aucun déficit sensitivomoteur associé, nous avons enfin convaincu le 
patient de la nécessité de subir l’amputation de sa cuisse qui s’est réalisée en 
Janvier 2020. 

Parallèlement au traitement chirurgical le patient n’avait reçu aucun 
traitement par chimiothérapie ou par radiothérapie.  

Une année après l’amputation de la cuisse, l’état de notre patient a bien 
évolué sans aucune récidive locale ou métastase à distance observée.  
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Figure 3 : Vue de la face interne du genou montrant un défaut de la cicatrisation de la lésion 

avec une zone de nécrose et une formation polypoïde au niveau du creux poplité. (Aspect de 

la lésion d’HPM chez notre patient en Novembre 2019) 

 

Figure 4 : Vue de la face interne du genou montrant une masse tumorale, hémorragique et 

nécrotique et une formation polyploïde au niveau du creux poplité. (Aspect de la lésion 

d’HPM chez notre patient un jour avant l’amputation de sa cuise en Janvier 2020) 
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I. Epidémiologie de la maladie : 

Pour étudier l’épidémiologie de l’hémangioendothéliome pseudomyogénique, 

nous nous sommes basés sur les cas rapportés dans la littérature que nous avons pu 

consulté (Voir annexe 1). 

1. Fréquence de la maladie : 

D’après la littérature que nous avons pu consulter, seulement quelques 

centaines de cas d’hémangioendothéliome pseudomyogénique ont été révélés. 

Nous pouvons dire que l’hémangioendothéliome pseudomyogénique est une 

maladie tumorale très rare [6].  

2. Prévalence en fonction de l’âge et du sexe :  

Habituellement l’hémangioendothéliome pseudomyogénique touche les 

hommes plus que les femmes et les adultes plus que les enfants. La majorité des 

cas sont âgés de 30 ans en moyenne. Cependant des cas extrêmes âgés  de 5 ans 

et de 80 ans ont été rapportés [4,7,10].  

L’analyse des données du tableau 1 (synthétisé à partir de l’annexe 1) 

montre que la maladie d’hémangioendothéliome pseudomyogénique touche très 

significativement la tranche d’âge entre 20-29 ans avec 40 cas (soit 37%) 

comparativement aux autres tranches d’âge. 

Pour ce qui est du sexe, l’analyse du tableau 1 montre que la maladie 

affecte les hommes avec un pourcentage de 74% beaucoup plus que les femmes 

avec un pourcentage de 26%. 

Nous pouvons dire que la maladie a une prévalence très importante dans la 

population des hommes de tranche d’âge de 20 à 29 ans. 
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Tableau 1 : Distribution des cas de l’hémangioendothéliome pseudomyogénique en fonction 

de l’âge et du sexe. 

Age de la 

consultation 

Sexe 

Masculin 

Sexe 

Féminin 
Total 

Pourcentage de 

chaque tranche 

d’âge 

De 0 à 9 ans 1 3 4 4% 

De 10 à 19 ans 14 6 20 18% 

De 20 à 29 ans 32 8 40 37% 

De 30 à 39 ans 15 3 18 17% 

De 40 à 49 ans 9 5 14 13% 

De 50 à 59 ans 4 1 5 5% 

De 60 à 69 ans 4 2 6 6% 

De 70 à 79 ans 1 0 1 1% 

Plus de 80 ans 1 0 1 1% 

Total 81 28 109 100% 
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3. Localisations fréquentes de la maladie : 

D’après l’analyse des données de la littérature (voir l’annexe 1) nous 

observons que : 

- 59% des patients avaient un hémangioendothéliome pseudomyogénique au 

niveau du membre inferieur dont 36% au niveau de la cuisse ; 31% au niveau 

de la jambe ; 23% au niveau du pied ; 5% au niveau de la hanche ; 3% au 

niveau de la cheville et dont seulement 2% au niveau du genou. 

- 18% des patients avaient un hémangioendothéliome pseudomyogénique au 

niveau du tronc dont 39% au niveau du pelvis ; 35% au niveau de la paroi 

thoracique ; 13% au niveau du rachis et dont 13% au niveau de la paroi 

abdominale. 

- 18% des patients avaient un hémangioendothéliome pseudomyogénique au 

niveau du membre supérieur dont 32% au niveau de l’avant-bras, 27% au 

niveau du bras et la main ; 9% au niveau du poignet ; et dont 5 % au niveau de 

l’épaule. 

- 5 % des patients avaient un hémangioendothéliome pseudomyogénique 

au niveau de la région tête et cou qui sont répartis selon un pourcentage 

de 40 % au niveau de la cavité buccale, 20% au niveau du nez ,20 % au 

niveau du front et 20% au niveau du cou. 

D’après l’analyse de la littérature que nous avons pu consulter [7,8,10,11], 

nous constatons que l’hémangioendothéliome pseudomyogénique apparait en 

général au niveau des extrémités sous forme de nodules dermiques ou sous-

cutanés avec parfois un caractère multifocal impliquant plus d’un plan 

tissulaire : tissus mous superficiels, tissus mous profonds, tissus musculaires 

squelettiques ou bien tissus osseux. 
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La plupart de ces nodules apparaissent fréquemment sur les extrémités des 

membres inférieurs comparativement aux membres supérieurs.  

Il est aussi à noter que cette maladie touche d’autres régions anatomiques 

mais avec un faible pourcentage. 
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II. Diagnostic clinique et Radiologique 

1. Présentation clinique : 

La présentation clinique de l’hémangioendothéliome pseudomyogénique 

est aspécifique et donc elle ne permet pas à elle seule d’orienter le diagnostic. 

Habituellement les symptômes se manifestent lorsque l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique évolue.  

En général la durée d’évolution des symptômes avant la consultation varie de 1 

à 24 mois avec une moyenne de 7 mois [4]. Parmi les symptômes,  l’apparition d’une 

masse tumorale nodulaire constitue la circonstance de découverte  la plus fréquente 

de l’hémangioendothéliome pseudomyogénique [6].  

La douleur est un symptôme très fréquent chez la majorité des patients 

[10]. Il s’agit généralement d’une douleur inflammatoire, localisée, et qui 

augmente d’intensité progressivement avec l’évolution de la maladie. Cette 

caractéristique douloureuse survient essentiellement à un stade tardif de la 

maladie, et elle ne détermine pas le caractère malin de la tumeur. Mais elle fait 

souvent suite soit à la localisation anatomique soit au volume tumoral important 

provoquant ainsi une gêne douloureuse par la distension ou par la compression 

des structures anatomiques adjacentes notamment les vaisseaux et les nerfs.  Ils 

existent des patients qui ont rapporté uniquement des douleurs musculaires et 

d’autres qui n’ont pas rapporté de douleur [4,12].  

Certains patients peuvent présenter des fractures pathologiques d’où une 

impotence fonctionnelle du membre atteint à cause de la fragilité osseuse 

occasionnée par l’hémangioendothéliome pseudomyogénique [7,10]. 
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Il n'y a pas de constantes sûres tirées de l'examen qui permettent de conclure 

entre la bénignité et la malignité et ceci prouve la difficulté diagnostique de ces 

tumeurs. Néanmoins les signes classiques de toute tumeur maligne doivent être 

rechercher. Ces signes physiques permettent d’apprécier l’état général, d’établir un 

examen précis de la région tumorale en déterminant : la localisation de la tumeur, 

son caractère superficiel ou profond, sa taille, sa consistance et ses contours. Il faut 

aussi rechercher les anomalies ganglionnaires satellites - qui restent rares -, évaluer 

les rapports cutanés - apprécier l’état cutané en regard - et évaluer les rapports 

squelettiques et vasculo-nerveux d’aval.  

Pour notre patient, la présentation clinique initiale de l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique était sous forme d’une masse nodulaire contenant une formation 

polyploïde, grisâtre,  hyperkératosique, adhérente au plan profond. Cette masse était 

indolore au début mais une douleur inflammatoire s’est installée avec l’évolution et 

l’augmentation du volume de la tumeur. Notre patient a présenté plusieurs récidives 

locales dont la présentation clinique était plus ou moins similaire à la tumeur initiale.  

2. Examens d’imagerie : 

Le rôle de l’imagerie dans le diagnostic d’une tumeur des tissus mous 

notamment l’hémangioendothéliome pseudomyogénique est très important, elle 

permet de confirmer l’existence d’une masse suspectée cliniquement, mesurer sa 

taille, préciser sa localisation anatomique et ses rapports de voisinage. Elle joue 

aussi un rôle de guide pour la biopsie, pour cela il est important de réaliser les 

examens d’imagerie avant toute biopsie [13]. 

Il est important de noter qu’aucune méthode d’imagerie à elle seule ne 

permet de différencier avec certitude les lésions bénignes des lésions malignes. 

Le diagnostic de certitude serait anatomopathologique.  
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2.1. Radiologie standard et  Tomodensitométrie : 

La radiologie standard et la tomodensitométrie constituent des examens de 

première intention, qui sont surtout utiles pour bien visualiser les atteintes osseuses. 

Mais, elles ne sont pas trop performantes pour les lésions des parties molles. Dans le 

cas de l’HPM les lésions osseuses sont lytiques, lobulées et bien circonscrites à la 

tomodensitométrie et à la radiographie standard [6]. Certains auteurs ont observé que 

les atteintes osseuses sont réparties dans la diaphyse et la métaphyse et que ces 

atteintes impliquent à la fois le cortex et/ ou la cavité médullaire [10].  

L’exploration tomodensitométrique des autres parties du corps notamment 

par le scanner thoracique abdominal et pelvien (TDM-TAP) est indiquée dans le 

bilan d’extension à la recherche des atteintes ganglionnaires et des métastases à 

distance qui sont généralement rares [4,7,11]. 

Notre patient a réalisé une TDM-TAP dans le cadre d’un bilan d’extension 

qui n’a pas mis en évidence des métastases à distance. 

2.2. Imagerie par résonnance magnétique : 

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) est l’examen de choix dans 

l’exploration des pathologies des parties molles. Elle offre un contraste 

supérieur des tissus mous, et permet l’acquisition d’images multi-planaires en 

évitant l’exposition aux rayonnements ionisants [14]. Elle permet une meilleure 

évaluation de l’extension tumorale et aide à orienter le diagnostic [14]. Mais, la 

différenciation entre les tumeurs malignes et bénignes reste extrêmement 

difficile en IRM seule.  
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L’IRM doit comporter des séquences dans les 3 plans de l’espace. Dans un 
plan, il faut disposer au minimum des séquences classiques en pondération T1 et 
T2, avec et sans saturation des graisses et éventuellement des séquences dites 
dynamiques, c’est-à-dire minutées pendant l’injection du produit de contraste, et 
puis tardives [14].  

Sur l'imagerie par résonance magnétique, les lésions de l’HPM apparaissent 
sous forme d’image en hypo signal T1 et en hyper signal T2 [7,10,15]. 

Notre patient a fait deux IRM à 10 mois d’intervalle. La première IRM, en 
Janvier 2017, a montré une masse des parties molles sous cutanées de la partie 
interne du genou qui englobait les tendons de la patte d’oie comme le montre la 
figure 1. Cette masse était en hypo signal T1 et en hyper signal T2 ce qui est 
conforme avec l’aspect en IRM de l’hémangioendothéliome pseudomyogénique.  

La deuxième IRM, en Mai 2018, a montré l’extension de la lésion jusqu’à 
l’os avec une atteinte de la corticale et de la médullaire diaphyso-métaphysaire 
supérieure du tibia comme le montre la figure 2. 

2.3. Tomographie par émission de positons : 

La tomographie par émission de positons (TEP) est une technique d’imagerie 
qui permet d’analyser le caractère fonctionnel de la tumeur. Elle est basée sur 
l’injection d’un marqueur qui est le 18F-fluorodésoxyglucose (18F-FDG). Ce 
marqueur qui est chimiquement très proche du glucose va se fixer sur les tissus 
possédant une activité métabolique élevé principalement les cellules tumorales. On 
considère qu’un examen TEP est positif quand on retrouve des lésions avides de 
18F-FDG. Ainsi, la TEP semble être utile pour détecter les lésions profondes des 
tissus mous cliniquement occultes et les métastases à distance [16].   

La TEP est donc utile pour la détection des lésions profondes de l’HPM qui  
a tendance à être très avide du 18F-FDG [17]. 
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III. Diagnostic anatomopathologique 

1. Classification des tumeurs de l’os et des tissus mous selon 
l’organisation mondiale de la santé (OMS) : 

La classification des tumeurs des tissus mous selon l’OMS [5] poursuit la 

catégorisation du comportement biologique de ses tumeurs en quatre groupes :  

- Groupe 1 : Tumeurs bénignes. 

- Groupe 2 : Tumeurs intermédiaires localement agressives.  

- Groupe 3 : Tumeurs intermédiaires qui métastasent rarement. 

- Groupe 4 : Tumeurs malignes.  

Cette classification peut être estimée confuse car il existe deux groupes 

intermédiaires et ils ne sont pas clairement désignées comme étant bénins ou 

malins. Ces deux groupes ont été créés sans contributions significatives de la 

part de la communauté oncologique, comme ils sont propres à la classification 

des tumeurs des tissus mous et des os, ils ne sont pas intégrés dans les systèmes 

de stadification et ne sont pas utilisés dans le langage courant des cliniciens qui 

s'occupent de ces types de néoplasmes. 

La quatrième édition de la classification des tumeurs des tissus mous et des os 

de l’OMS a été publiée en 2013 [5]. Elle comprend de nombreuses mises à jour et 

actualisations de l'édition précédente de 2002, notamment l'ajout de l'entité de 

l'hémangioendothéliome pseudomyogénique au groupe des tumeurs vasculaires qui 

métastasent rarement comme il le montre le tableau 2. Cette quatrième édition de la 

classification représente un important effort de collaboration internationale réussie 

des pathologistes et des biologistes moléculaires, et constitue la référence adéquate 

standard actuelle pour ce groupe de maladies.  
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Tableau 2 : Classification des tumeurs vasculaires selon la quatrième édition de la 

classification des tumeurs des tisus mous et de l’os de l’OMS [5]. 

LES TUMEURS BENIGNES : 

 Hémangiome Synovial Ou Veineux 

 Hémangiome Artérioveineux / Malformation Artérioveineuses 

 Hémangiome Epithélioïde 

 Angiomatose 

 Lymphangiome 

LES TUMEURS INTERMEDIAIRES LOCALEMENT AGRESSIVES : 

 Hémangioendothéliome Kaposiforme 

LES TUMEURS INTERMEDIAIRES QUI METASTASENT 

RAREMENT : 

 Hémangioendothéliome Rétiforme 

 Angioendothéliome Papillaire Intra Lymphatique (PILA) Ou Tumeur 

De Dabska 

 Hémangioendothéliome Composite 

 Hémangioendothéliome Pseudomyogénique 

 Sarcome De Kaposi 

LES TUMEURS MALIGNES : 

 Hémangioendothéliome Epithélioide 
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2. Examen anatomopathologique : 

L’examen anatomopathologique est une étape primordiale au diagnostic des 

tumeurs des parties molles y compris l’hémangioendothéliome pseudomyogénique. 

Cet examen est toujours précédé par une biopsie de la tumeur et comporte plusieurs 

temps complémentaires qui sont l’examen macroscopique de la pièce d’exérèse, 

l’examen histologique conventionnel, l’utilisation de techniques spéciales 

notamment l’immunohistochimie et les techniques de cytogénétique lorsque cela 

est nécessaire.  

2.1. La biopsie :  

La biopsie est un acte indispensable au diagnostic anatomopathologique et 

elle est préalable à toute prise en charge thérapeutique. Cet examen doit être réalisé 

dans le plus court délai possible en ayant réalisé au préalable tous les examens 

d’imagerie afin que ceux-ci ne soient pas perturbés. La biopsie est une arme à 

double tranchant car quand elle est réalisée de manière inappropriée et elle peut 

donner un diagnostic faussement rassurant qui peut aggraver le pronostic [18].   

2.1.1. Techniques et types de biopsie : 

La biopsie consiste à prélever un fragment ou la totalité de la tumeur en 

vue d’un examen anatomopathologique. Le terme « biopsie » peut également 

désigner par extension le fragment tissulaire obtenu. 

Les deux types de biopsie les plus fréquemment utilisées sont : la biopsie 

percutanée à l’aiguille et la biopsie chirurgicale. 
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 La biopsie percutanée à l’aiguille : 

La biopsie percutanée à l’aiguille consiste à prélever une carotte de tissu de 
l’ordre de quelques millimètres à quelques centimètres à l’aide d’une aiguille ou d’un 
trocart de biopsie, cette technique peut être pratiquer à l’aveugle ou sous repérage 
scanno-graphique ou échographique. Elle se fait sous anesthésie locale et en 
ambulatoire, ce qui constitue un avantage pour le patient. Elle permet un diagnostic 
histologique fiable d'une lésion des tissus mous. Cependant, en cas d’échec de la 
biopsie percutanée le recours à la biopsie chirurgicale devient nécessaire[18].  

Avant de réaliser la biopsie percutanée certaines règles doivent être 
respectées. D’une part le bilan d'extension locale qui doit précéder la biopsie, sauf 
lorsque l'échographie démontre de façon indiscutable que la lésion est limitée au 
plan graisseux sous-cutané et d’autre part le trajet de la biopsie doit prendre en 
compte l'anatomie compartimentale du membre afin de ne pas transformer une 
lésion intra-compartimentale en lésion extra-compartimentale [18]. 

 La biopsie chirurgicale : 

La biopsie chirurgicale a pour objectif de prélever une partie ou la totalité 
de la tumeur, offrant au pathologiste un échantillon représentatif et suffisant 
pour élaborer le diagnostic et évaluer le grade de la tumeur. C’est la technique la 
plus performante en biopsie, la plus souvent préférée et elle constitue la méthode 
de référence pour obtenir un diagnostic anatomo-pathologique fiable [18]. 

Cette méthode présente des inconvénients qui consistent en la nécessité de 
l’anesthésie générale ou locorégionale et de l’hospitalisation même de courte 
durée. Elle doit être planifiée sur les données topographiques de la palpation et 
de l’imagerie et elle doit toujours tenir compte de la chirurgie d’exérèse 
ultérieure au cours de laquelle le trajet de la biopsie et l’éventuel trajet du 
drainage seront inclus dans la voie d’abord et seront excisés [18]. 
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La biopsie chirurgicale et soumise à des règles strictes qu’il faut toujours 

considérer :  

- Un garou peut être utiliser mais il doit être séré après la surélévation du 

membre sans compression préalable à l’aide d’une bande élastique 

d’Esmarch.  

- L’incision de la biopsie doit être courte parallèle au muscle sous-jacent 

et dans l’axe du membre et elle doit éviter à tout prix la contamination 

des compartiments adjacents principalement les articulations, les 

vaisseaux et les nerfs.  

- Le prélèvement ne doit pas être effectué sur le centre de la tumeur car 

celui-ci est souvent nécrotique et insignifiant pour l’étude 

anatomopathologique ; en revanche il est plus intéressant de faire une 

biopsie sur le tissu vivant périphérique de la tumeur.  

- Une hémostase rigoureuse et indispensable après la levée du garrot en 

utilisant la coagulation et/ou les adjuvants hémostatiques. 

- Il est recommandé d’éviter le drainage dans la mesure du possible. 

Cependant quand le drainage s’impose on peut mettre en place un drain 

aspiratif qui a son issue de la peau à 1cm de l’extrémité de la cicatrice 

et dans l’axe de celle-ci. 

- Il faut procéder ensuite à la fermeture aux points séparés de tous les 

plans tissulaires et à la mise en place d’un pansement compressif avec 

un repos strict du patient pendant 24 à 48 heures. 
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Après la réalisation du prélèvement, le chirurgien devra l’adresser au 

service d’anatomopathologie soit dans du formol ou bien à l’état frais si une 

étude cytogénétique est nécessaire.  

Une fois au laboratoire, l’anatomopathologiste réalisera un ensemble 

d’études pour aboutir à un diagnostic final fiable dans le but d’orienter la prise 

en charge thérapeutique. 

2.1.2. Résultats :  

Il a été mentionné que plusieurs études ont rapportés que les biopsies percutanées 

n’aboutissaient pas à un diagnostic de certitude de l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique et par conséquent le recours à la biopsie chirurgicale était 

obligatoire afin d’obtenir un diagnostic de cette maladie [19–23].   

Chez notre patient, les deux biopsies ont été réalisées. La première biopsie 

était la biopsie percutanée celle-ci n’a pas permis de poser un diagnostic de 

certitude. La deuxième biopsie était la biopsie chirurgicale ; L’examen 

anatomopathologique bien détaillé de cette dernière biopsie nous a permis de 

poser le diagnostic de l’hémangioendothéliome pseudomyogénique.  

2.2. Etude macroscopique : 

2.2.1. Technique de l’étude macroscopique : 

L’étude macroscopique est l’examen à l’œil nu de la pièce biopsiée. Il a 

pour objectif de décrire la tumeur en précisant sa taille, sa localisation, ses 

rapports et son extension aux structures adjacentes, sa consistance, sa couleur, 

son aspect et la présence d’une nécrose tumorale. En plus de cette étude 

macroscopique il faut aussi étudier les limites d’exérèse en précisant la distance 

minimale entre la tumeur et la limite d’exérèse chirurgicale [24].  
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L’examen macroscopique donne des indications pour le pronostic de la 

maladie et il permet de sélectionner les territoires à prélever pour l’étude 

microscopique qui sont les zones lésées, les zones d’aspect macroscopique sain et 

les limites d’exérèse. Les prélèvements seront ensuite destinés à l’analyse 

microscopique alors que les restes de la pièce opératoire seront conservés pendant 

quelques jours ou quelques semaines afin de pouvoir effectuer des prélèvements 

complémentaires [24]. 

2.2.2. Résultats de l’étude macroscopique :  

A l’œil nu l’hémangioendothéliome pseudomyogénique se présente 

généralement comme une masse lobulée, de consistance ferme, de couleur 

blanche, marron ou grisâtre. Les lésions sont généralement bien circonscrites 

ayant souvent une atteinte de plusieurs plans tissulaires, tels que le derme, le 

tissus sous cutané, le muscle et l’os [4,6,12]. Certaines tumeurs peuvent 

présenter des signes macroscopiques de nécrose [4] alors que d’autres peuvent 

présenter des lésions hémorragiques [10]. La taille des tumeurs varie 

énormément mais dans la plupart des tumeurs elle est de 0.1 à 6.5 cm [4,6,7]. 

Chez notre patient l’étude macroscopique de la tumeur initiale a révélé 

l’existence d’une masse nodulaire de 6.5 cm de grand axe avec un aspect blanchâtre, 

ferme et homogène. Au cours de l’évolution de l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique plusieurs récidives locales à répétition sont apparus. Leur aspect 

macroscopique était similaire à celui de la lésion initiale dans un premier temps et 

par la suite l’aspect de la peau en regard de la lésion est devenu très fin et fragile, 

hémorragique et contenant des zones de nécrose comme le montre la figure 3 et la 

figure 4. 
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2.3. Etude microscopique : 

2.3.1. Technique de l’étude microscopique : 

Pour étudier microscopiquement les prélèvements de la biopsie, il faut au 

préalable préparer des lames d’observation microscopique en suivant les étapes 

suivantes [24]: 

Etape 1 : La fixation par le formol : 

C’est une étape indispensable pour conserver la morphologie cellulaire, elle doit 

être immédiatement ou au moins très rapidement débutée après l’obtention du 

prélèvement. Toute fixation retardée ou défectueuse rend l’étude anatomopathologique 

difficile voire impossible par dessication ou autolyse du tissu [24].  

Le fixateur le plus habituellement utilisé est le formol tamponné à 10%, son 

volume doit représenter environ 10 fois le volume de la pièce et le récipient 

utilisé doit être de taille suffisamment grande pour prévenir les déformations des 

pièces opératoires volumineuses. La durée de la fixation dépend de la taille du 

prélèvement, elle est de 2 à 5 heures pour une carotte de biopsie percutanée et 

elle est de 48 heures pour une pièce opératoire de biopsie chirurgicale [24]. 

Etape 2 : Inclusion et imprégnation à la paraffine : 

C’est une étape qui se fait automatiquement dans des appareils à inclusion. 

Pendant cette étape, les prélèvements ayant achevé leur fixation sont 

déshydratés par le passage dans des alcools de différentes concentrations. 

L’alcool sera ensuite éliminé par des solvants, puis ces fragments de tissus 

seront imprégnés dans de la paraffine liquide à 56°C puis refroidies. L’étape 

finale de l’inclusion est manuelle, elle consiste à réorienter les fragments 

tissulaires dans le sens de la coupe dans un moule de paraffine[24]. 
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Etape 3 : Coupe et coloration par l’hématoxyline-éosine : 

Cette étape consiste à couper le bloc solide de paraffine contenant le tissu 

grâce à un microtome. Les coupes sont en générale de l’ordre de 3 à 5 microns 

d’épaisseur, elles seront ensuite étalées sur des lames. Ensuite on procédera à la 

dissolution de la paraffine puis à la réhydratation et à la coloration du tissu.  

La coloration usuelle se fait par l’association de deux colorants : 

l’hématoxyline qui est un colorant nucléaire basique et l’éosine qui est un 

colorant acide cytoplasmique.  

La coupe colorée est protégée par une lamelle de verre, qui doit être collée 

à la lame, ou par un film plastique transparent [24].  

Au terme de ces 3 étapes on obtient une lame prête à l’étude microscopique. 

2.3.2. Résultat de l’étude microscopique : 

L’examen histologique au microscope optique révèle que 

l’hémangioendothéliome pseudomyogénique est un néoplasme infiltrant qui 

implique souvent le derme réticulaire moyen et profond et qui s'étend au tissu sous-

cutané, au tissu musculaire et au tissu osseux [4].  

L’observation microscopique montre que les tumeurs sont composées de 

cellules fusiformes disposées en feuillets ou en faisceaux avec un cytoplasme 

éosinophile abondant, des noyaux vésiculaires et des petits nucléoles. Ces cellules 

baignent dans un stroma qui est généralement lâche et œdémateux ou parfois 

myxoïde contenant des fibres de collagène [6,7]. Les cellules tumorales présentent 

une légère atypie et une faible activité mitotique [15]. Leur prolifération est 

généralement associée à une infiltration importante de neutrophiles et à un infiltrat 

inflammatoire chronique focal [12,20]. Des cellules épithélioïdes dispersées ou 
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organisées en amas cellulaires sont associées à ces cellules fusiformes  ce qui donne 

à l’HPM un aspect caractéristique de la morphologie dite rhabdomyoblastique ou 

pseudomyogénique [7,10].  

L’HPM  est souvent extrêmement difficile à diagnostiquer par la microscopie 

optique car aucune preuve morphologique suggérant une différenciation 

endothéliale n'est présente pour confirmer son origine vasculaire [25]. 

L’étude microscopique chez notre patient a montré une prolifération tumorale 

disposée en faisceaux courts et entrecroisées avec un cytoplasme éosinophile 

abondant (Figures 6 et 7). Les noyaux cellulaires étaient allongés contenant un petit 

nucléole. Quelques atypies cyto-nucléaires ont été observées avec des figures 

mitotiques rares. A cette prolifération s’associaient quelques éléments 

inflammatoires essentiellement lympho-plasmocytaire (Figure 8). Ce résultat 

ressemble à l’aspect microscopique de l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique décrit dans la littérature [4,6,12] ; Mais, l’étude microscopique 

à elle seule ne permet pas de poser le diagnostic d’HPM avec certitude. 
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Figure 5 : Cellules fusiformes organisées en faisceaux (G x10 ; HE) [Service 

d’anatomopathologie CHU Ibn Sina -Rabat-] 

 

Figure 6 : Cellules fusiformes organisées en faisceaux (Gx20, HE). [Service 

d’anatomopathologie CHU Ibn Sina -Rabat-] 
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Figure 7 : La prolifération tumorale est mêlée à des éléments inflammatoires (G x 10 ; HE). 

[Service d’anatomopathologie CHU Ibn Sina -Rabat-] 
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2.4. Etude immunohistochimique  

2.4.1. Technique de l’étude immunohistochimique : 

Il s'agit d'une étape essentielle dans la démarche diagnostique. C’est une 

technique facilement accessible qui repose sur le principe de la réaction antigène-

anticorps. Elle permet de mettre en évidence plusieurs types d'antigènes 

potentiellement présents au niveau des cellules à l’aide des marqueurs de 

différenciation cellulaire telles que les marqueurs de la différenciation épithéliale, les 

marqueurs de la différenciation musculaire et les marqueurs de la différenciation 

vasculaire [26]. 

La corrélation des donnés de l’étude microscopique avec le résultat de 

l’étude immunohistochimique permettent dans de nombreux cas de déterminer 

la lignée de différenciation des cellules et d'aboutir à un diagnostic [26] . 

2.4.2. Résultat de l’étude immunohistochimique : 

L'analyse immunohistochimique de l’hémangioendothéliome pseudomyogénique 

montre qu’il a un immunophénotypage distinctif caractérisé par la co-expression 

des cytokératines AE1 et AE3, et l’expression des marqueurs endothéliaux dont le 

CD31, l’ERG et le FLI1 par les cellules fusiformes et les cellules épithélioïdes. En 

revanche, aucune expression du CD34, de la desmine, de la myogénine, de la 

protéine S100 n’a été observée [4,10–12].  

L'expression de INI1 (SNF5/SMARCB1) est conservée dans tous les cas 

[4,7,25,27] et cela peut être considéré comme la preuve immunophénotypique la 

plus convaincante du diagnostic de l’HPM ainsi qu’une expression diffuse et 

forte de la protéine FOSB qui n’est pas présente dans les autres diagnostics 

différentiels [8,27–29].   
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Il est particulièrement important de noter que le CAMTA1, exprimé dans la 

plupart des cas d'hémangioendothéliome épithélioides, est négatif dans 

l’hémangioendothéliome pseudomyogénique [30–32] et de ce fait il peut servir 

d'outil de diagnostic moléculaire utile dans les cas délicats. 

Bien que l'histogenèse ne soit pas encore claire, l'expression des marqueurs 

vasculaires notamment le CD31, le FLI1 et l’ERG suggèrent que l’HPM pourrait 

être un néoplasme vasculaire de potentiel biologique intermédiaire [4,15]. 

L’étude immunohistochimique réalisée chez notre patient a montré une réaction 

positive pour les marqueurs vasculaires dont le CD31, l’ERG et les cytokératines 

AE1et AE3 et une réaction négative pour le CD34, la desmine, la myogénine, et la 

protéine S100 ce qui permet de conclure que ce profil immunohistochimique est 

compatible avec le diagnostic de l’hémangioendothéliome pseudomyogénique 

(Figures 9,10,11). 

 

Figure 8 : Marquage des cellules tumorales par le CD31. [Service d’anatomopathologie CHU 

Ibn Sina -Rabat-] 
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Figure 9 : Marquage des cellules tumorales par l’ERG. [Service d’anatomopathologie CHU 

Ibn Sina -Rabat-] 

 

Figure 10 : Absence de marquage des cellules tumorales par la myogénine. [Service 

d’anatomopathologie CHU Ibn Sina -Rabat-] 
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2.5. Cytogénétique et Biologie moléculaire : 

2.5.1. Technique de la cytogénétique et de la biologie moléculaire :  

Le diagnostic histologique précis des tumeurs des tissus mous est parfois 

difficile à cause du grand nombre des tumeurs et de la rareté de chaque sous-groupe. 

Pour ces raisons le recours à l’étude du génotype devient nécessaire. L’étude 

génétique de ces tumeurs des tissus mous par la cytogénétique et surtout par la 

biologie moléculaire a permis de mettre en évidence des altérations génétiques 

spécifiques à certaines tumeurs qui sont principalement des translocations [29].  

Les altérations génétiques sont révélées par la méthode de l’hybridation in 

situ en fluorescence (FISH). C’est une technique qui fait appel à deux propriétés 

de la molécule d’ADN, à s’avoir la possibilité de la dénaturer en séparant les 

deux hélices qui la constituent, et la complémentarité des bases des deux brins et 

leur tendance à se réassocier lorsqu’ils sont séparés [33].  

La dénaturation permet d’obtenir des molécules monocaténaires (simples 

brins) qui auront tendance à se réassocier une fois replacées dans des conditions 

physiologiques. Cette méthode repose donc sur l’hybridation des séquences 

d’ADN recherchés (les sondes) sur l’ADN cible [33].  

Les sondes sont généralement préparées de manière à incorporer 

des marqueurs fluorescents ou des sites de reconnaissance antigéniques ou 

autres, ainsi il est possible de visualiser par microscopie d'épifluorescence la 

position respective des sondes, ce qui constitue l'objectif de la cartographie 

physique [33] . 
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2.5.2. Résultat de l’étude cytogénétique et de la biologie moléculaire :  

L’étude cytogénétique montre que l’hémangioendothéliome pseudomyogénique 

abrite la translocation t (7 ;19) (q22 ; q13) qui conduit à la fusion du gène SERPINE1-

FOSB [9].  

Le FOSB code pour un facteur de transcription appartenant à la famille des 

protéines FOS. C’est un composant majeur du complexe Activating Protein 1 (AP-1) 

[34].  

Le SERPINE1 est fortement exprimé dans les cellules endothéliales, il code 

pour l'inhibiteur de l'activateur du plasminogène de type 1 qui a comme rôle 

d’inhiber la fibrinolyse en bloquant la conversion du plasminogène en plasmine. 

La fusion de gènes SERPINE1-FOSB ne produit pas de protéines oncogènes. 

Ainsi, le SERPINE1 joue probablement le rôle d’un puissant promoteur qui 

facilite l’expression de l’ARNm des FOSB [29]. 

Des fusions de FOSB ont également été trouvées dans un sous-ensemble 

d'hémangiomes épithélioïdes, bien qu'elles ne présentent pas de chevauchement 

morphologique significatif avec l’HPM, cela donne du crédit à l'idée que 

l'activation oncogène du FOSB est un événement important dans certains 

néoplasmes vasculaires bénins et de grade intermédiaire [6,8]. Le FOSB est 

donc un marqueur utile pour le diagnostic de l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique [8]. 
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IV. Diagnostic différentiel 

Le diagnostic anatomopathologique de l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique s’avère souvent difficile. L’évaluation critique de l’histoire 

clinique, des études d’imagerie, de l’histologie et de l’immunohistochimie, avec 

ou sans FISH est nécessaire pour analyser ces diagnostics. 

Selon Hornick et Fletcher [4] le diagnostic différentiel de l’HPM dépend 

souvent du compartiment anatomique touché et comprend plusieurs néoplasmes 

bénins et malins (Tableau 3) : 

- Pour les tumeurs impliquant le derme et les tissus sous-cutanés, les 

considérations diagnostiques peuvent inclure le sarcome épithélioïde, le 

carcinome épidermoïde à cellules fusiformes, l’histiocytome fibreux 

bénin et d’autres néoplasmes myofibroblastiques et musculaires lisses tel 

que le léiomyosarcome [4] .  

- Pour les tumeurs impliquant les tissus profonds, le diagnostic différentiel 

inclut à nouveau le sarcome épithélioide, mais aussi d’autres néoplasmes 

endothéliaux, en particulier, l’hémangioendothéliome épithélioïde et 

l’angiosarcome épithélioïde. L’HPM peut aussi imiter les tumeurs 

myogéniques tel que le rhabdomyosarcome et la fasciite nodulaire ou 

proliférative [4].  

- Pour les tumeurs impliquant les tissus osseux, l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique osseux primitif, qui est rare, doit principalement être 

différencié des tumeurs vasculaires épithélioïdes, de l’ostéoblastome, du 

fibrome non ossifiant, et encore une fois du sarcome épithélioïde [7]. 
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Tableau 3 : les diagnostics différentiels de l’hémangioendothéliome pseudomyogénique 

classés selon leur caractère bénin ou malin. 

Tumeurs Bénigne Tumeurs malignes 

 Les tumeurs bénignes à cellules 

fusiformes 

 L’histiocytome fibreux bénin 

 Le fibrome non ossifiant  

 La fasciite nodulaire ou 

proliférative 

 

 

 Le sarcome épithélioïde 

 L’hémangioendothéliome 

épithélioïde 

 L’angiosarcome épithélioïde 

 Le carcinome épidermoïde à 

cellules fusiformes 

 Le léiomyosarcome 

 Le rhabdomyosarcome 

 L’ostéoblaslome 

 

Initialement, Mirra et al. [1] pensaient que l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique était une variante du sarcome épithélioide (SE). Par 

conséquent, on considère la variante classique du sarcome épithélioïde comme 

étant le diagnostic différentiel le plus important de l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique [11,12].  

Le sarcome épithélioïde est un néoplasme qui partage plusieurs 

caractéristiques avec l’hémangioendothéliome pseudomyogénique. En effet ; les 

deux tumeurs apparaissent généralement chez les patients jeunes et elles ont toutes 

les deux une tendance à préférer les tissus mous des extrémités distales [35].  
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Comparativement à l’hémangioendothéliome pseudomyogénique le 

sarcome épithélioïde est une tumeur plus agressive avec une grande tendance à 

la récurrence locale et aux métastases [36,37]. 

Sur le plan histologique on remarque que le sarcome épithélioide se 

compose de nodules plus petits et bien définis que l’HPM. Ces deux néoplasmes 

sont grossièrement multinodulaires, durs, grisâtres, infiltrants et pouvant adhérer 

à la peau, aux fascias, aux gaines tendineuses, aux muscles, aux vaisseaux, aux 

nerfs, et au périoste [38].  

Le type classique du sarcome épithélioïde ne présente ni cellules 

fusiformes d’aspect myoïde, ni une croissance fasciculaire et en feuillet comme 

dans le cas de l’hémangioendothéliome pseudomyogénique mais il se présente 

sous une forme pseudo-granulomateuse, nodulaire, dominée par des petites 

cellules épithélioïdes avec une zone nécrotique au centre [25].  

L’immunohistochimie joue un rôle primordial dans la distinction entre 

l’HPM et le SE. L’hémangioendothéliome pseudomyogénique et le sarcome 

épithélioïde sont tous les deux positifs aux cytokératines AE1 et AE3 mais le SE 

exprime le MNF116 en plus des cytokératines. Le SE est différent du HPM par 

le manque de réactivité au CD31, au FLI 1, au SMARCB1 (INI-1) et au FOSB. 

Par contre il réagit positivement au CD34 et au AME qui sont rarement observés 

dans le HPM [25,27]. Il est important de signaler qu'il peut y avoir une 

expression positive de l’ERG et du FLI1 dans le SE ce qui peut entraîner une 

confusion diagnostique [39,40].  
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Les deux signes les plus révélateurs de la différenciation entre le sarcome 

épithélioïde et l’hémangioendothéliome pseudomyogénique sont l’absence 

d’immunoréactivité au CD34 dans l’hémangioendothéliome pseudomyogénique [35] 

et l'expression de l'INI1 qui est perdue dans le sarcome épithélioide de type classique 

mais que l’on retrouve dans l’hémangioendothéliome pseudomyogénique [6,41].  

Dans les tumeurs ayant une prédominance des cellules fusiformes, 

l’hémangioendothéliome pseudomyogénique peut être confondu avec le 

léiomyosarcome [12,25]. Mais la réaction négative de l’HPM à la desmine et 

l’actine du muscle lisse (AML) permet de le différencier du léiomyosarcome.  

Contrairement à l'hémangioendothéliome pseudomyogénique, le carcinome 

épidermoïde à cellules fusiforme apparaît généralement sur la peau endommagée par 

le soleil des patients âgés et présente généralement une atypie nucléaire plus 

importante, l'expression de FLI1 et de CD31 dans l’HPM plaiderait contre le 

carcinome épidermoïde [4].  

Certains exemples d’hémangioendothéliome pseudomyogénique montrent une 

hyperplasie épidermique sus-jacente, augmentant la ressemblance superficielle avec 

l’histiocytome fibreux bénin [4]. Cependant, l’histiocytome fibreux a une cytologie 

différente de celle de l’HPM et sa réactivité aux cytokératines permet de différencier 

facilement ces deux entités. Ainsi l’histiocytome fibreux bénin exprime fortement la 

cytokératine et il a une expression focale de l’actine musculaire  et il est négatif à la 

desmine [42,43]. 

L’hémangioendothéliome pseudomyogénique présente un immunophénotype 

qui se chevauche avec les tumeurs vasculaires épithélioïdes notamment avec 

l’hémangioendothéliome épithélioide et l’angiosarcome épithélioide (ASE) [4].  
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L’hémangioendothéliome épithélioïde (HEE) est une tumeur maligne, 

endothéliale, épithélioïde, peu fréquente avec un potentiel métastatique élevé et 

qui survient généralement dans les tissus mous superficiels ou profonds et les os 

des extrémités [27,44]. Le HEE est constitué de cordons de cellules épithélioides 

[25,27] contrairement aux feuillets des cellules fusiformes qu’on observe dans 

l’hémangioendothéliome pseudomyogénique.  

Dans ses formes les plus agressives, l'hémangioendothéliome épithélioïde 

peut acquérir un aspect fusiforme similaire à celui de l’hémangioendothéliome 

pseudomyogénique. Mais il se distingue de l’HPM par son passage à une tumeur 

de grade nucléaire extrêmement élevé avec une activité mitotique plus 

importante [6]. L’immunohistochimie montre que l'hémangioendothéliome 

épithélioïde exprime également des marqueurs vasculaires typiques dont le 

CD31, le CD34, le FLI1 et l’ERG [25,27]. Il est important de noter que 

l'hémangioendothéliome épithélioide exprime la translocation t(1;3)(p36;q23-

25) qui mène à la fusion des gènes  WWTR1-CAMTA1 dans pratiquement tous 

les cas [30,31]. L’absence du CD34 et de la translocation t(1;3)(p36;q23-25) 

dans l’hémangioendothéliome pseudomyogénique pourraient être deux éléments 

essentiels pour son diagnostic différentiel avec l’hémangioendothéliome 

épithélioïde.  

L’angiosarcome épithélioïde (ASE) est une rare tumeur vasculaire maligne 

de haut grade composée de cellules endothéliales présentant un degré variable 

de différentiation [45]. Il a tendance à se localiser dans les tissus mous profonds 

et il se présente sous la forme de grandes masses composées de feuillets de 

cellules endothéliales épithélioïdes de grade nucléaire uniformément élevé[6]. 

Contrairement à l’HPM, l’ASE forme des canaux vasculaires multicellulaires 
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distincts dans un contexte hémorragique [6]. Sur le plan immunohistochimique, 

les angiosarcomes épithélioïdes expriment également des marqueurs vasculaires 

tels que le CD31, le CD34, le FLI1 et l’ERG [6]. Le FOSB est généralement 

négatif dans l’angiosarcome épithélioïde [28].  

La plupart des angiosarcomes secondaires radio-induits et une partie des 

angiosarcomes primaires révèlent une amplification du MYC [46].  

L’hémangioendothéliome pseudomyogénique peut imiter les néoplasmes 

myogéniques comme le rhabdomyosarcome par la présence de cellules de type 

rhabdomyoblaste. Cependant l’expression du FOSB, du CD31, de l’ERG et du 

FLI1 en plus de l’absence de l’expression de la desmine et de la myogénine 

contribuent à écarter le rhabdomyosarcome [6].  

Les cellules myofibroblastiques dans la fasciite nodulaire ou proliférative 

n’ont généralement pas le cytoplasme éosinophile de l’HPM et présentent moins 

d’atypies nucléaires. En outre l’expression diffuse de la kératine et la réactivité 

pour les FLI1 et CD31 ne sont pas observées dans les fasciites nodulaires ou 

prolifératives [4].  

Nous avons résumé les diagnostiques différentiels les plus importants de 

l’hémangioendothéliome pseudomyogénique dans le tableau suivant. 
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Tableau 4 : Comparaison de hémangioendothéliome pseudomyogénique avec ses diagnostics différentiels malins 

les plus importants 

 Histologie Immunohistochimie Génétique Récurrences et 

Métastases 

Hémangioendothéliome 

pseudomyogénique [4] 

Faisceaux de cellules 

fusiformes, Cytoplasme 

éosinophile abondant, 

Morphologie 

rhabdomyoblastique, 

Activité mitotique faible 

CD34⁻, CD31⁺, Fli-

1⁺, ERG⁺, FOSB⁺, 

CKs⁺, CAMTA1⁻, 

INI-1⁺ 

SERPINE1-

FOSB fusion 

Récurrences 

locales très 

fréquentes et 

métastases très 

rares 

Sarcome épithélioïde 

[38] 

Forme pseudo-

granulomateuse, 

nodulaire, dominée par 

des petites cellules 

épithélioïdes avec une 

zone nécrotique au centre 

CD34⁺, CD31⁻, Fli-

1⁻, ERG⁻, FOSB⁻, 

CKs⁺, CAMTA1⁻, 

INI-1⁻ 

Inactivation du 

gène 

SMARCB1/INI1 

Grand risque de 

récurrences 

locales et de 

métastases 

Hémangioendothéliome 

épithélioïde [47] 

Cordons de cellules 

épithélioïdes à aspect 

fusiforme avec une 

activité mitotique très 

élevée 

CD34⁺, CD31⁺, Fli-

1⁺, ERG⁺, FOSB⁻, 

CKs⁺, CAMTA1⁺, 

INI-1⁺ 

WWTR1-

CAMTA1 

FUSION 

Grand risque de 

récurrences 

locales et de 

métastases 

Angiosarcome 

épithélioïde [45] 

Feuillets de cellules 

endothéliales avec de 

canaux vasculaires 

multicentriques et 

hémorragique Le grade 

nucléaire est élevé 

CD34⁺, CD31⁺, Fli-

1⁺, ERG⁺, FOSB⁻, 

CKs⁺, CAMTA1⁻, 

INI-1⁺ 

Aberrations 

génétiques 

complexes 

Grand risque de 

récurrences 

locales et de 

métastases avec 

50% de risque 

de mortalité 
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V. Traitement 

Le traitement de l’hémangioendothéliome pseudomyogénique n’est pas 

encore bien établi d’après la littérature. Cependant selon la littérature que nous 

avons pu consulter la prise en charge conservatrice est le pilier du traitement, 

elle repose essentiellement sur la chirurgie dans la majorité des cas. Dans des 

cas rares, surtout lorsque l’HPM est agressif et entraine des métastases à 

distance, la chimiothérapie et la radiothérapie ont été indiquées et ont donné des 

résultats pertinents (voir annexe1). 

1. La chirurgie : 

La chirurgie est un acte à la fois diagnostique et thérapeutique. Elle est 

réservée surtout pour les tumeurs résécables, elle consiste à réaliser une exérèse 

chirurgicale large R0 dans le but d’éviter les récidives locales qui sont très 

fréquentes. Dans de rares cas rapportés dans la littérature l’amputation était 

nécessaire.  

1.1. Principe de la chirurgie : 

Le traitement chirurgical reste la base du traitement curatif de 

l’hémangioendothéliome pseudomyogénique et la plaque tournante de l’arsenal 

thérapeutique. La connaissance du mode d’extension locale de l’HPM est 

indispensable pour comprendre les principes qui régissent l’exérèse chirurgicale. 

Malgré le risque faible de métastases à distances il est nécessaire de réaliser un 

bilan d’extension avant de décider de procéder à la chirurgie. 
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1.2. Règles générales de l’exérèse chirurgicale : 

Pour réussir l’exérèse chirurgicale il est recommander de suivre les règles 

suivantes [48] : 

- La voie d’abord doit se faire dans l’axe du membre pour pouvoir repérer 

en premier les structures nerveuses et vasculaires. La cicatrice doit aussi 

être axiale sauf dans les plis de flexion, pour faciliter la reprise 

chirurgicale en cas de récidive.  

- L’exérèse chirurgicale doit être faite en un seul bloc et la tumeur doit 

être entourée de tissu sain, les zones de section étant bien définie sur 

l’imagerie préopératoire. 

- Lors de l’intervention, le décollement cutané doit être le moins possible 

afin de limiter les sites opératoires susceptibles de récidives. Mais dans 

le cas d’envahissement musculo-cutané important il faut prévoir en 

préopératoire une mise en place d’un lambeau musculo-cutané de 

couverture pour les sites d’exérèse étendus. Le curage ganglionnaire 

n’est pas réalisé systématiquement. 

- Les drainages sont placés systématiquement dans l’axe et à proximité de 

la cicatrice afin de pouvoir être repris facilement en cas de récidive. 

- La pièce d’exérèse doit être fixée sur un liège avec un schéma permettant 

d’orienter la pièce et en ayant repéré les marges minimales par des fils 

puis envoyée au laboratoire d’anatomopathologie. 
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1.3. Types d’exérèse chirurgicale : 

1.3.1. Chirurgie non curative : 

a. Exérèse intra-compartimentale : exérèse intracapsulaire  

L’exérèse intra-compartimentale correspond à une exérèse par 

fragmentation ou par drainage de la tumeur c’est une indication formelle à la 

reprise chirurgicale et à la radiothérapie. Ce type d’exérèse nécessite un suivi 

très rapproché en fonction du grade de la tumeur [48]. 

b. Exérèse marginale : biopsie exérèse 

L’exérèse marginale correspond à l’ablation de la tumeur sans tissu sain en 

périphérie en passant dans le plan de clivage naturel. Le plan de clivage se situe 

au niveau de la pseudo-capsule laissant toujours en place un reliquat tumoral 

microscopique dans les tissus adjacents. Quand l’exérèse marginale est pratiquée 

à elle seule elle expose le patient à un taux de rechute locale de 50 à 93 % [48]. 

1.3.2. Chirurgie curative : 

a. Exérèse large : 

L’exérèse large est le standard chirurgical. La tumeur est emportée en bloc 

avec une marge de tissu sain sur toute sa surface. Le caractère « large » de la 

chirurgie ne dépend pas de la pièce enlevée mais il dépend de la qualité des marges 

chirurgicales définies par l’anatomopathologie sur l’ensemble de la périphérie de la 

tumeur. L’exérèse large consiste à emporter 1 à 2 cm de tissu sain dans tous les 

plans par rapport à la barrière anatomique. Sa réalisation est évidement plus simple 

lorsque la tumeur est petite ou intra-compartimentale [48].  
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b. Exérèse extra compartimentale : 

L’exérèse extra compartimentale vise à enlever la totalité du contenu d’un 

compartiment anatomique en emportant les muscles et les aponévroses de leur 

origine à leur terminaison et aussi en emportant les troncs vasculo-nerveux et le 

squelette inclus au contact. Les inconvénients de ce type d’exérèse sont les 

séquelles fonctionnelles importantes et de ce fait l’exérèse extra compartimentale 

ne correspond plus au standard chirurgical [48]. 

1.3.3. Amputation ou désarticulation : 

Il s’agit d’un type d’intervention qui ne préjuge pas son caractère large ou 

non. Des marges larges sont facilement obtenues par l’amputation expliquant un 

taux de rechute locale de 0 à 20% [48]. 

1.4. Indications opératoires :  

Les indications de la chirurgie dépendent de la profondeur de la lésion. Ainsi, 

pour les tumeurs superficielles on procède à l’exérèse de la tumeur entourée 

macroscopiquement du tissu sain, mais pour les tumeurs profondes on privilégie un 

traitement à visée conservatrice de l’anatomie et de la fonction par une exérèse non 

mutilante. L’indication de l’amputation vient après échec de la chirurgie 

conservatrice ou bien quand les dégâts causés par la tumeur sont graves[48]. 

1.5. Appréciation de la qualité de la chirurgie : 

1.5.1. Evaluation des marges de résection chirurgicale par 

l’anatomopathologiste 

La pièce opératoire doit être adressée le plus tôt possible au laboratoire à l’état 

frais dès l’ablation. La qualité de l’exérèse est déterminée en réunion de 

concertation pluridisciplinaire par la confrontation des données chirurgicales et 
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anatomo-pathologiques, et non pas par le chirurgien seul ou par 

l’anatomopathologiste seul [18,48]. Les marges chirurgicales sont appréciées de 

façon circonférentielle et le mieux c’est d’avoir un schéma sur le liège pour faciliter 

l’orientation de la pièce opératoire. C’est la marge minimale qui compte. 

La qualité d’exérèse se définie selon les critères de l’union internationale 

de lutte contre le cancer (UICC) comme suit : 

 R0 : marge macroscopiquement saine, la marge minimale est définie en 

millimètres en précisant la qualité du tissu.  

 R1 : existence d’un résidu microscopique, il existe une marge envahie 

sur le plan microscopique. 

 R2 : existence d’un résidu macroscopique, c’est le chirurgien qui doit 

l’indiquer dans son compte opératoire. 

La chirurgie conservatrice est le traitement de référence pour 

l’hémangioendothéliome pseudomyogénique est doit concilier entre une 

chirurgie carcinologique et une chirurgie fonctionnelle du membre [4,6]. 

Chez notre patient, nous nous sommes basés essentiellement sur la 

chirurgie pour traiter la tumeur initiale et les récidives de son 

hémangioendothéliome pseudomyogénique. Nous avons réalisé des résections 

élargies à plusieurs reprises. Et ce n’est qu’après l’impossibilité de la 

cicatrisation que l’amputation du membre inférieur droit a été envisagée.  

Les traitements par chimiothérapie et/ou radiothérapie sont pratiqués comme 

option thérapeutique au lieu de la chirurgie. Chez notre patient aucune d’entre elles 

n’a été indiquée vu la bonne évolution de sa maladie par chirurgie seule.   
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2. Les autres options thérapeutiques : 

Les tumeurs HPM sont généralement réséquées chirurgicalement mais la 
plupart d’entre elles récidivent souvent localement [6,19]. Il fallait donc trouver des 
options de traitement plus efficaces pour éviter les récidives et traiter les tumeurs non 
résécables. Pour cela, la chimiothérapie adjuvante et/ou la radiothérapie après 
curetage des grosses tumeurs représentent une option thérapeutique [12].  

Récemment, un traitement ciblé avec des inhibiteurs de la Rapamycine en 
particulier l’Evérolimus [49] et le Sirolimus  [50], de même que la chimiothérapie 
cytotoxique  à base de Gemcitabine [51]. Ces traitements ont permis d’obtenir des 
résultats positifs pour les tumeurs non résécables chez l’adulte et chez les enfants.  

Le Télatinib un inhibiteur de la tyrosine kinase a permis lui aussi d’avoir une 
rémission complète et durable grâce à son effet inhibiteur sur l’expression de la 
SERPINE1-FOSB. Il pourrait donc être une option de traitement ciblé très spécifique 
pour les patients atteints de l’hémangioendothéliome pseudomyogénique [52]. 
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VI. Evolution et pronostic de la maladie :  

L’hémangioendothéliome pseudomyogénique est une tumeur localement 
récurrente et rarement métastatique. L’évolution spontanée de l’hémangioendothéliome 
pseudomyogénique se fait généralement vers l’augmentation de la taille de la lésion 
avec un risque d’apparition de troubles nerveux sensitivomoteurs par compression 
des structures avoisinantes [12].  

Les facteurs pronostiques possibles pour prédire la récurrence et les métastases 
comprennent la multifocalité, l'âge au moment du diagnostic, le sexe et la taille de la 
ou des lésions. Cependant, beaucoup d’études sont nécessaires pour élucider 
davantage le véritable potentiel de cette tumeur. Le mécanisme qui sous-tend 
l'apparition de lésions multiples limitées à une région anatomique reflète probablement 
une forme de multicentricité, plutôt que des métastases régionales [53]. 

Nous avons examiné 109 cas rapportés dans la littérature dont 79 (72%) 

patients ayant un suivi disponible (voir annexe1). 

Les périodes du suivi variaient de 2 mois à 19 ans. Les options du 

traitement comprenaient la chirurgie (allant de la simple excision à 

l’amputation), la chimiothérapie et la radiothérapie. Parmi les patients 62 (78%) 

ont bien évolué après le traitement. Seuls 4 (5%) patients ont développé des 

métastases. Alors que 3 (4%) patients sont décédés dont 2 par la maladie et un 

autre d’un carcinome épidermoïde concomitant. Environ 58% des patients 

atteints de cette tumeur ont montré des récidives locales, souvent multiples, ou 

de nouvelles lésions dans la même région de la tumeur initiale. L’intervalle entre 

l’excision de la tumeur primaire et la récidive est généralement de 1 à 2 ans. Il 

est intéressant de noter que plusieurs lésions sont restées stables dans le temps. 
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Chez notre patient l’évolution avant l’amputation était marquée par des 

récidives locales multiples avec un intervalle qui variait entre 5 mois et 15 mois 

sans altération de l’état général et sans métastases à distances. Mais par ce que le 

traitement par chirurgie exérèse a causé une importante perte de substance qui a 

empêché la cicatrisation après la cinquième intervention chirurgicale 

l’amputation a été indiquée. Une année après l’amputation de sa cuisse, le 

patient a bien évolué sans aucune récidive locale ou métastase.  
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En conclusion, l’hémangioendothéliome pseudomyogénique (HPM) est une 
tumeur rare, d’origine vasculaire, considérée comme étant une tumeur à malignité 
intermédiaire, qui survient chez les jeunes adultes avec une prédominance 
masculine marquée. Elle se caractérise par des lésions multifocales dans les 
extrémités impliquant généralement différents plans tissulaires.  

En l’absence de preuves morphologiques suggérant son origine vasculaire, cette 
tumeur peut être difficile à diagnostiquer et un large panel immunohistochimique est 
nécessaire pour établir un diagnostic correct.  

L’hémangioendothéliome pseudomyogénique peut être confondu avec plusieurs 
tumeurs vasculaires épithélioïde Par conséquent, une reconnaissance correcte est 
extrêmement importante pour établir un pronostic et un traitement adéquats. 

L’hémangioendothéliome pseudomyogénique semble avoir un traitement 
basé essentiellement sur l’exérèse chirurgicale élargie avec une évolution 
clinique variable caractérisée le plus souvent par de fréquentes récidives locales 
et par un faible risque de métastases à distance.  

Bien que le risque de développer des métastases à distance survenant 
longtemps après le diagnostic initial est réel et bien faible, des périodes de suivi 
prolongées sont recommandées.  

Le cas clinique étudié dans notre travail est celui d’un homme âgé de 63 
ans qui présente un hémangioendothéliome pseudomyogénique au niveau de son 
genou droit évoluant depuis décembre 2015 jusqu’à janvier 2020. Notre patient 
avait présenté des récidives locales à plusieurs reprises qui avaient été traitées 
par exérèse élargie à répétition et ce n’est qu’après la non cicatrisation de la 
lésion que les médecins traitants avaient procédé à l’amputation de sa cuisse 
droite. Une année après la chirurgie notre patient avait bien évolué et il n’avait 
pas présenté des récidives locales ou des métastases à distance.  
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RESUME : 

Titre : Hémangioendothéliome pseudomyogénique au niveau du genou à 
propos d’un cas et revue de la littérature.  

Auteur : LAARABI MARIAM 

Directeur de thèse : Professeur ZOUAIDIA FOUAD 

Mots clés : Hémangioendothéliome pseudomyogénique - tumeurs 
vasculaires - tumeurs des tissus mous - immunohistochimie - chirurgie. 

L’hémangioendothéliome pseudomyogénique (HPM) a été décrit pour la 
première fois en 1992 par Mirra et al. C’est une tumeur vasculaire rare dont le degré de 
malignité est intermédiaire entre les hémangiomes bénins et les angiosarcomes 
hautement malins. L’HPM survient essentiellement dans les tissus mous et touche 
surtout les jeunes hommes âgés entre 20 et 29 ans. Pendant longtemps, cette tumeur a 
été confondue avec les tumeurs à cellules fusiformes telles que le sarcome épithélioïde, 
l’hémangioendothéliome épithélioïde et l’angiosarcome épithélioïde. Selon notre 
revue de la littérature, 58% des cas ont présenté des récidives locales. Cependant de 
rares cas de métastases et de décès ont été rapportés. L’hémangioendothéliome 
pseudomyogénique reste une tumeur difficile à diagnostiquer. Sur le plan histologique 
l’HPM se présente sous forme de feuillets de cellules fusiformes sans aucune 
caractéristique histologique typique de la différentiation vasculaire. Mais, l’utilisation 
de techniques immunohistochimiques pertinentes qui détectent la réaction positive de 
l’HPM aux marqueurs vasculaires a permis de poser son diagnostic avec certitude. La 
chirurgie reste la première ligne de traitement pour l’HPM mais d’autres traitements 
par chimiothérapie et radiothérapie ont été rapporté et ont donné de bons résultats 
thérapeutiques. Dans ce travail, nous avons étudié le cas d’un patient âgé de 63 ans 
ayant un hémangioendothéliome pseudomyogénique du genou droit qui a présenté 
cinq récidives locales traités uniquement par chirurgie exérèse avant de procéder à 
l’amputation de sa cuisse. Le suivis été régulier pendant une année après l’amputation, 
le patient a bien évolué sans aucune récurrence loco-régionale ou métastase à distance. 
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ABSTRACT : 

Title : Pseudomyogenic hemangioendothelioma in the knee a case report 
and review of the literature. 

Author : LAARABI MARIAM 

Director of thesis : Professor ZOUAIDIA FOUAD 

Key words : Pseudomyogenic hemangioendothelioma - vascular tumors - 
soft tissue tumors -immunohistochemistry - surgery. 

Pseudomyogenic hemangioendothelioma (PMH) was first described in 1992 by 
Mirra et al. It is a rare vascular tumor with an intermediate degree of malignancy 
between benign hemangiomas and highly malignant angiosarcomas. PMH occurs 
primarily in soft tissues and is most common among young men aged between 20 and 
29. For a long time, this tumor was confused with spindle cell tumors such as 
epithelioid sarcoma, epithelioid hemangioendothelioma, and epithelioid angiosarcoma. 
According to our review of the literature, 58% of the cases showed local recurrences, 
however rare cases of metastasis and death have been reported. Pseudomyogenic 
hemangioendothelioma remains a difficult tumor to diagnose. Histologically, PMH 
appears as sheets of spindle cells without any typical histologic features of vascular 
differentiations. But the use of relevant immunohistochemical techniques that detect 
the positive reaction of PMH to vascular markers has enabled its diagnosis with 
certainty. Surgery remains the first line of treatment for PMH but other treatments by 
chemotherapy and radiotherapy have been reported and have provided good 
therapeutic results. In this work, we studied the case of a patient aged of 63 years old 
with a pseudomyogenic hemangioendothelioma in his right knee who developed five 
local recurrences treated only by surgical excision before proceeding to the amputation 
of his thigh. The follow-up of one year after the amputation was regular, the patient 
had progressed well without local recurrences or distant metastasis.  
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 ملخص:

 .الأدبیات واستعراضالورم البطاني الوعائي العضلي الزائف في الركبة بخصوص حالة واحدة العنوان: 

 العرابي مریمالمؤلفة: 

 الأستاذ فؤاد زویدیة مدیر الأطروحة:

أورام الأنسجة  - أورام الأوعیة الدمویة - الورم البطاني الوعائي العضلي الزائفالكلمات المفتاحیة: 

 .الجراحة -  التقنیات الكیمیائیة المناعیة - الرخوة

من قبل میرا  1992تم وصف الورم البطاني الوعائي العضلي الزائف لأول مرة في عام 

ومساعدیھا، وھو ورم وعائي نادر مع درجة من الخباثة المتوسطة بین الأورام الوعائیة الحمیدة والأورام 

جة الرخوة الوعائیة الخبیثة للغایة. یتطور الورم البطاني الوعائي العضلي الزائف بشكل خاص في الأنس

عامًا. لفترة طویلة، كان الخلط بین  29و 20ویؤثر بشكل رئیسي على الشباب الذین تتراوح أعمارھم بین 

ھذا الورم البطاني الوعائي العضلي الزائف وأورام الخلایا المغزلیة مثل ساركوما شبیھة الظھارة، وورم 

ا للأبحاث التي راجعناھا، عانت الوعائیة الشبیھة ب ساروكماالوالبطانة الوعائیة الظھاریة،  ً الظھارة. وفق

٪ من الحالات من النكسات الموضعیة، ولكن تم وصف حالات نادرة من النقائل والوفیات. یظل الورم 58

البطاني الوعائي العضلي الزائف ورمًا یصعب تشخیصھ. من الناحیة النسیجیة، یظھر الورم البطاني 

ئح خلایا المغزل بدون أي سمات نسیجیة نموذجیة لتمایز الأوعیة الوعائي العضلي الزائف على شكل صفا

الدمویة. لكن استخدام التقنیات الكیمیائیة المناعیة ذات الصلة التي تكشف عن رد الفعل الإیجابي لھذ الورم 

على دلالات الأوعیة الدمویة قد یمكن من تشخیصھ بشكل مؤكد. تظل الجراحة ھي الخط الأول في علاج 

البطاني الوعائي العضلي الزائف، ولكن تم الإبلاغ عن علاجات كیمیائیة وعلاجات إشعاعیة أخرى الورم 

في عدد قلیل من الدراسات والتي قد أظھرت نتائج علاجیة جیدة. في ھذا العمل درسنا حالة مریض یبلغ 

یمنى والذي سنة مصاب ب الورم البطاني الوعائي العضلي الزائف على مستوى الركبة ال 63من العمر

أظھر خمس مرات حالات من النكسات الموضعیة عولجت فقط عن طریق الجراحة الاستئصالیة قبل بتر 

فخذه.  بعد عام من التتبع المستمر، كان شفاء المریض یتقدم بشكل جید ولم تلاحظ أیة نكسة موضعیة أو 

 نقیلة عن بعد.
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ANNEXE 1 : 

Étude 
Nombre 

de cas 
Age Sexe Localisation Traitement 

Durée du 

suivis 
Evolution Récurrences 

Mirra et al 

[1] 

 

5 

21 H Talon  Chimio 13 ans Bonne Oui 

18 H Bras Chimio 7ans Décédé Oui 

43 H Cuisse  Chir + chimio + Rx  9 ans Bonne Oui 

20 F Hanche + Pied  
Désarticulation de 

la hanche droite  
1 an Bonne  Oui 

21 H Pied  Chir 3ans Bonne Oui 

Billings et al [2] 7 

54 H Cuisse Chir 5ans  Bonne Non 

23 H Genou  Rx 5 ans et 6 mois Vivant avec la maladie Oui 

45 F Cuir chevelu Chir 6 ans  Bonne Oui 

18 F Cuisse  Chir+ chimio + Rx 3 ans et 4 mois  Bonne Non 

20 H Mollet  Chir 9 mois Bonne Non 

17 F Paroi thoracique  Chir 6 mois Rec probables Oui 

36 H Poignet+ bras Chir + Rx 3 mois  Bonne  Non 

Hornick et 

Fletcher [4] 
50 

23 H Cuisse  
46 Chir + 4 

amputations+ 8 Rx 

post op + 6 chimio 

post op 

* * Oui 

23 H Avant-bras 
11 ans et 1 

mois  
* Oui 

23 H Cuisse et mollet * * * 

18 H Pied et jambe 6 ans et 1 mois  Bonne  Oui 
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40 H Main 7 ans et 9 mois  Bonne  Non 

17 F Paroi thoracique * * * 

32 H Paroi abdominale * * * 

34 H Cuisse et pied 4 ans et 9 mois  Vivant avec la maladie  Oui 

15 H Cuisse  1 an et 4 mois Bonne  Non 

38 F Bras * * * 

52 H Epaule 
5ans et 10 

mois  
Bonne  Oui 

28 F Jambe 4 ans  Bonne  Non 

66 H Main et poignet * * * 

15 H Cuisse  * * * 

20 H Cheville 5 ans et 7 mois  Bonne  Oui 

45 H Cuisse  * * * 

18 H Cuisse et mollet 6 ans et 3 mois  Bonne  Non 

23 H Cuisse et jambe * * * 

35 H Doigt 1 an et 5 mois Bonne  Non 

34 F Cuise  5 ans et 1 mois Bonne  Oui 

40 F Main  4 ans et 5 mois  Bonne  Non 

33 H Pied 1 an et 2 mois Bonne  Oui 

29 H Mollet  1 an et 10 mois  Bonne  Non 

80 H Fessier * * * 
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23 H Cuisse  
3 ans et 11 

mois  
Bonne Oui 

30 H Cuisse  7 ans et 6 mois  Bonne  Non 

23 H Cuisse  * * * 

14 F Paroi thoracique 2 ans et 6 mois  Bonne Oui 

27 H Dos 
2 ans et 10 

mois  
Bonne  Non 

42 H Pied 1 an et 3 mois  Bonne  Non 

20 H Périnée 1 an et 11 mois  Bonne  Non 

18 H 
Cuisse + pénis + 

scrotum 
2 ans et 2 mois  Bonne  Non 

47 H Nez * * * 

43 H Avant-bras 2 ans et 5 mois  Bonne  Non 

26 F Dos * * * 

48 F Creux axillaire 1an Bonne  * 

34 H Jambe  1 an et 8 mois  Bonne  Oui 

21 H Paroi thoracique 1 an et 4 mois  Bonne  Oui 

19 F Pied et jambe  
16 ans et 9 

mois  
Décédé  Non 

45 H Paroi abdominale 11 mois  Bonne  Oui 

37 H Bras 2 ans et 1 mois  Vivant avec la maladie  Oui 
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27 H Paroi thoracique 1 an et 1 mois  Bonne  Oui 

27 H Pénis 9 mois  Bonne  Oui 

18 H Avant-bras * * Oui 

36 H Pied et jambe * * * 

34 H   Front * * * 

32 H Cuisse * * * 

21 H Mollet + pied 3 ans et 6 mois  Bonne  Oui 

23 H Fessier * * * 

29 H Avant-bras  * * * 

W.Shen et al 

[20] 
1 22 H Jambe+ pied Amputation  * Métastases   Non 

M.Amary et al 

[11]  
5 

37 F Cuisse  Chir  * * * 

22 F 
Main et avant-

bras 
Chir  * Métastases  Oui 

31 H Jambe  Chir  6 mois  Bonne  Non 

36 H Jambe Amputation  9 mois  Bonne  Non 

42 H Pied Amputation  5 ans  Bonne  Non 

Mc.Guinity et al 

[54] 
1 25 H Dos Chir * * * 

C.Therene et al 

[55] 
1 29 H Pénis Chir  * * * 
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L.Requena et al 

[56] 
2 

20 F Jambe et pied Chir  4 ans  Bonne  Non 

27 H Lèvre supérieure Chir  1 an Bonne  Non  

A.Kaul et 

S.Achouri [15] 
1 60 F Cuisse Chir + chimio + Rx 1 an et 6 mois  Bonne  Oui 

A.Friel et al 

[57] 
1 8 F Hanche  Chir  9 mois  Bonne  Non 

A.Righi et al[58] 2 
25 H Avant-bras Amputation  19 ans Bonne  Oui 

66 F Orteils Chir  2 mois  Bonne  * 

C.Fan et al [59] 1 49 F Jambe Chir * * Oui 

B.Rawal et al 

[60] 
1 21 F Cavité buccale Chir  2 ans  Bonne  Non 

C.Ye et al[61] 1 14 F Cuisse Amputation  3mois  Bonne  Non 

A.Inyang et al 

[7]  
10 

59 H 
Bras + cuisse + 

paroi thoracique 
Chir 1 an et 4 mois  Bonne  * 

19 H Pied Chir 
3 ans et 10 

mois  
Lésions progressives  Oui 

47 H Jambe Amputation 5 ans  Bonne  Oui 

14 H Bras Chir * * * 

74 H Rachis et Pelvis Chir 4 mois  Lésions Progressives * 

20 H Cuisse Chir 4 mois  Bonne * 

66 H Rachis et Pelvis Chir  * Décédé des * 
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complications d’un 

carcinome épidermoïde 

12 H Pied Amputation  8 ans et 7 mois  Métastases Oui 

26 H 
Cuisse + Rachis + 

Pelvis 
Chir 8 mois Douleurs chroniques  * 

5 F Hanche + Pelvis Chir * * * 

Cheo et Kesavan 

[23] 
1 15 H Cuisse   Chir * * * 

A.Horan et J. 

DiMaio [19] 
1 20 H Jambe Chir * * * 

K.Gabor et al 

[50] 
1 9 H Hanche Chimio * Bonne  Oui 

D.Pradhan et al 

[10]  
8 

26 H Cuisse  Chir 2 ans et 1 mois Bonne  Non 

9 F Cuisse  Chir 3 ans et 9 mois  Bonne  Non 

53 H Avant-bras  Chir 1 an et 10 mois  Bonne  Non 

24 H Jambe et pied Amputation 4 ans et  Bonne  Oui 

24 H Jambe  * * * * 

16 H Jambe * * * * 

21 H Jambe et Pied 
Amputation + 

chimio 
6 ans et 4 mois Bonne Non 

62 H Main et Paroi Chir  2 mois Bonne  Non 
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abdominale 

D.Van Jzendoorn 

et al  

[52] 

1 17 H Tête et cou Chimio  4 ans Bonne  Non 

R.Santos et al 

[62] 
1 34 H Jambe Chir * Bonne  * 

S.Dianat et al 

[22]  
1 63 H Sacrum Chir 1 an et 4 mois Bonne  Oui 

Y.Ge et al [63]  1 43 F Sein Chir * * * 

YF.Sun et 

J.Wang [64] 
1 51 F Vulve Chir 3 mois Bonne  Non 

S.Otani et al [65] 1 20 F Cheville  Chimio * Bonne  Non 

R.Bartholomew 

et M.Tran [66] 
1 19 H Pied 

Amputation + 

chimio 
* Métastases  * 

Y.Liao et al [21] 1 30 H 
Avant-bras et 

doigt 
Chir * * * 

S.Ansai et al [35] 1 28 F Pied Chir 6 mois Bonne  Non 

 

H : Homme ; F : Femme ; Chir : Chirurgie ; Chimio :  Chimiothérapie ; Rx : Radiothérapie  
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Serment d'Hippocrate 

AAuu  mmoommeenntt  dd''êêttrree  aaddmmiiss  àà  ddeevveenniirr  mmeemmbbrree  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee,,  jjee  
mm''eennggaaggee  ssoolleennnneelllleemmeenntt  àà  ccoonnssaaccrreerr  mmaa  vviiee  aauu  sseerrvviiccee  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

  JJee  ttrraaiitteerraaii  mmeess  mmaaîîttrreess  aavveecc  llee  rreessppeecctt  eett  llaa  rreeccoonnnnaaiissssaannccee  qquuii  lleeuurr  ssoonntt  

dduuss..  

  JJee  pprraattiiqquueerraaii  mmaa  pprrooffeessssiioonn  aavveecc  ccoonnsscciieennccee  eett  ddiiggnniittéé..  LLaa  ssaannttéé  ddee  mmeess  

mmaallaaddeess  sseerraa  mmoonn  pprreemmiieerr  bbuutt..  

  JJee  nnee  ttrraahhiirraaii  ppaass  lleess  sseeccrreettss  qquuii  mmee  sseerroonntt  ccoonnffiiééss..  

  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  ppaarr  ttoouuss  lleess  mmooyyeennss  eenn  mmoonn  ppoouuvvooiirr  ll''hhoonnnneeuurr  eett  lleess  nnoobblleess  

ttrraaddiittiioonnss  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee..  

  LLeess  mmééddeecciinnss  sseerroonntt  mmeess  ffrrèèrreess..  

  AAuuccuunnee  ccoonnssiiddéérraattiioonn  ddee  rreelliiggiioonn,,  ddee  nnaattiioonnaalliittéé,,  ddee  rraaccee,,  aauuccuunnee  

ccoonnssiiddéérraattiioonn  ppoolliittiiqquuee  eett  ssoocciiaallee  nnee  ss''iinntteerrppoosseerraa  eennttrree  mmoonn  ddeevvooiirr  eett  mmoonn  

ppaattiieenntt..  

  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  llee  rreessppeecctt  ddee  llaa  vviiee  hhuummaaiinnee  ddééss  llaa  ccoonncceeppttiioonn..  

  MMêêmmee  ssoouuss  llaa  mmeennaaccee,,  jjee  nn''uusseerraaii  ppaass  ddee  mmeess  ccoonnnnaaiissssaanncceess  mmééddiiccaalleess  dd''uunnee  

ffaaççoonn  ccoonnttrraaiirree  aauuxx  llooiiss  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

  JJee  mm''yy  eennggaaggee  lliibbrreemmeenntt  eett  ssuurr  mmoonn  hhoonnnneeuurr..  

  



 

  

 
 بسم ا الرحمان الرحيم

 أقسم با العظيم

  هذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوا في المهنة الطبية أتعهد علانية:هذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوا في المهنة الطبية أتعهد علانية:في في 

  .بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية.بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية  
  .وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه.وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه  
   .وأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة مريضي هدفي الأول. وأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة مريضي هدفي الأول  
  .وأن لا أفشي الأسرار المعهودة إلي.وأن لا أفشي الأسرار المعهودة إلي  
  .وأن أحافظ بكل ما لدي من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطب.وأن أحافظ بكل ما لدي من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطب  
  .وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي.وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي  
   أو عرقي أو سياسي أو اجتماعي.أو عرقي أو سياسي أو اجتماعي.وأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني وأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني  
  .وأن أحافظ بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها.وأن أحافظ بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها  
  .وأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطريق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديد.وأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطريق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديد  
  .بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسما بشرفي.بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسما بشرفي  

.وا على ما أقول شهيد  



 

 

 

 

      2021                 194 




 

  وحةرطأ
        2021 

  

 طرف نم
 

  بالرباط  1995يناير  21المزدادة في 

 
 

  

؛ أورام الأوعیة الدمویة؛ أورام الأنسجة :   الورم البطاني العضلي الزائف ةلمات الأساسیكلا
  الرخوة؛ التقنیات الكیمیائیة المناعیة؛ الجراحة

 
      

 
       

 
         

 
         

 
 
 

 

 
 
 

 
 


