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Les synovialosarcomes de localisation ORL A propos de 06 cas et revue de la littérature

|I-INTRODUCTION :

Le ss est une tumeur mésenchymateuse maligne rare, elle représente 5% de
tous les sarcomes des tissus mous.

Plus fréquente chez I’adulte jeune de sexe masculin entre I’age de 14 et 35
ans, elle siege avec prédilection au niveau des membres inférieurs prés des grosses
articulations surtout le genou.

La localisation ORL est rare, elle varie entre 0 et 16%, siégeant essentiellement
au niveau de ’hypopharynx et les ganglions lymphatiques cervicaux.

Dans la majorité des cas le ss est peu différencié posant le probleme de dia-
gnostic différentiel avec d’autres sarcomes d’ou 'intérét de I’étude cytogénétique.

L’origine de cette tumeur reste inconnue, elle n’est pas en rapport avec la sy-
noviale, issue probablement de cellules mésenchymateuses pluripotentes indifféren-
ciées.

Le diagnostic repose sur I’histologie, I'immunohistochimie et I’étude cytogé-
nétique.

Le traitement est essentiellement chirurgical, parfois un complément radio -
chimiothérapie est associé.

Le ss est généralement de mauvais pronostic, mais la localisation ORL reste de
meilleur pronostic par rapport a celle des membres.

Dans ce travail nous rapportons 06 cas : 2 localisations au niveau de la fosse
infratemporale, deux au niveau cervical et deux autres au niveau de la cavité buc-

cale, ainsi que d’autres cas a travers une revue de la littérature.
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Les synovialosarcomes de localisation ORL A propos de 06 cas et revue de la littérature

lI- HISTORIQUE :

La nomination de synovialosarcome est historiquement établie, mais reconnue
comme incorrecte ; car cette tumeur n’a pas de relation avec la synoviale. Simon est
le premier [1,2] a avoir décrit une tumeur a surface lisse au niveau du genou droit
chez un patient de 46 ans en 1865 [4]. Mais la premiére description convaincante de
la morphologie typique du SS accessible dans la littérature est celle de lejars et Re-
bens Duval [5] en 1910, leur schéma de tumeur localisée au niveau du genou mon-
tre le modele biphasique de cellules épithéliales et fusiformes, expliquant que ces
aspects semblent résulter d’une combinaison faite de cellules néoplasiques d’origine
épithéliale et conjonctive ces investigateurs ont lancé le concept de MSS en suggé-
rant que la composante de cellules fusiformes peut exister seule.

Lejars et Rubens Duval [4], ont appelé cette tumeur synovial endothélioma,
mais Smith,[5] qui a noté des calcifications , a considéré que ce fameux terme (a
I’époque) est un diagnostic par exces, Smith a signalé que de telles tumeurs siegent
non seulement au niveau des articulations et des bourses, mais également au niveau
des tendons, des gaines, des fascias, et des aponévroses, en considérant que le mé-
sothéliome pourrait étre en rapport avec I'origine embryologique du synovium, il a
préféré “synovioma “’,terme descriptif mais histo-génétiquement incorrect. En 1927
des pathologistes éminents ont fait des publications a propos du SS biphasique,
Ewing et Wright ont fait un essai diagnostic “’d'endothélioma’’, tandis que Mallory a
fait I'interprétation de "fibrosarcoma avec hyperplasie inflammatoire de la membrane
synoviale’’.

Le terme de synovialosarcome a été introduit en francais en 1934 [8] puis en
anglais 2ans apres par Knox qui a fait la revue de 22 cas et a distingué le fibrosar-
come des articulations et des tissus adjacents du SS. Le SS était des lors (et est tou-
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jours) défini par ses caractéristiques de morphologie biphasique et une fois cette
image a été identifiée les caractéristiques cliniques ont été établies sur des séries de
nombreux cas [1, 7-9].

La plupart des premiers rapports sur le SS traitent la localisation au niveau de
I’articulation du genou mais lorsqu’on a pris conscience de la localisation extra-
articulaire ces rapports sont devenus rares. L’origine supposée du SS a partir de la
membrane synoviale est devenu douteuse, et on s’est rendu compte que le SS ne
prend pas origine des cellules synoviales mais c’est une différenciation a partir de
cellules mésenchymateuses indifférenciées .[2,10]

Le concept de MSS a été reconnu dans les rapports de tumeurs consistants
entierement a des cellules fusiformes.

Vu I’absence de structures glandulaires [1], des auteurs ont niés la possibilité
de I'existence d’une forme monophasique du SS [10,11], son existence a été dé-
montrée et acceptée finalement par l'ultra-structure et [I’étude immuno-
histochimique, la découverte de la cytogénétique et la génétique moléculaire ont

montré des caracteres communs aux 2 formes biphasique et monophasique.

(I
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[llI- ORIGINE DE LA TUMEUR ET TERMINOLOGIE

Le terme de synovialosarcome a été établi non seulement pour impliquer
I’origine (histogénese) de la membrane synoviale mais également la ressemblance
morphologique de la tumeur au tissu synovial normal (différenciation). Les débats a
propos de la cellule d’origine au niveau des tissus mous péri-articulaires ont fait des
confusions. En fait, la comparaison des structures de la membrane synoviale et le
sarcome ne montre presque aucune ressemblance.

La membrane synoviale normale posséde une seule couche de cellules pseu-
do-mésothéliales recouvrant une composante de cellules fibroblastiques fusiformes.
Ce qui a été considéré comme un analogue aux deux phases du SS, mais de nom-
breuses différences d’ultra-structures histochimiques et immuno-histochimiques
existent ; d’une part la synoviale n’exprime pas les marqueurs épithéliaux d’autres
parts les molécules d’adhésion des cellules vasculaires et ’enzyme uridine diphos-
phoglucose déshydrogénases, exprimés par les synoviocytes fibroblastiques de type
B ,ne sont pas exprimés au niveau des cellules fusiformes du synovialosarcome mo-
nophasique.(12)

A cause des caractéristiques épithéliales du synovialosarcome, il a été proposé
de le renommer carcino-sarcome ou carcinome a cellules fusiformes des tissus
mous, (13, 14-16), cependant le ss est une entité cliniquement distincte morpholo-
giquement et génétiquement définie, survenant dans une large variété de sites, sans
aucune origine ou continuité avec un épithélium préexistant ou avec une compo-
sante pré-invasive.

Les translocations chromosomiques spécifiques caractérisant aussi bien les
sarcomes a cellules rondes ou myxoide que les synovialosarcomes, n’ont pas été
décrit dans les carcinomes, alors comme pour beaucoup d’autres tumeurs le nom
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est inapproprié mais le terme de SS continue a donner un message spécifique, il
semble qu’il n’y a pas de raisons pratiques pour changer le terme de ss d’autant
plus que cela risque de laisser son identité se perdre dans une multitude de patho-
logies différentes.

Dans le futur, I’exploration de la relation des sous types morphologiques du
SS avec les anomalies de la génétique moléculaire, permettront I'identification des
facteurs pronostiques découlant de ces deux approches et I'amélioration de la prise

en charge de cette tumeur des tissus mous chez I’adulte et I’enfant. [17]
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V) RAPPEL ANATOMIQUE TETE ET COU
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