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Les sarcomes sont des tumeurs malignes rares. Ils siégent au niveau des tissus mous dans plus
de 50% des cas (1).

Les sarcomes des tissus mous (STM) représentent 1% des tumeurs des tissus mous, moins de
1% de tous les cancers de I’adulte, et a peu preés 15% de ceux de I'enfant (2, 3). Ils regroupent
un ensemble de tumeurs hétérogénes tant sur le plan clinique, histologique que pronostique.
IIs peuvent siéger dans tous les points du corps humain et intéresser tous les ages avec un sex-
ratio équilibré. Cette rareté et cette hétérogénéité font de leur diagnostic et de leur prise en
charge un des domaines de cancérologie les plus difficiles nécessitant une concertation

multidisciplinaire.

Les sarcomes rétropéritonéaux (SRP) représentent 10 a 15% des sarcomes des tissus mous, et
65 a 85% des tumeurs malignes du rétropéritoine (RP) (4, 5). La résection compléte avec
marges saines et sans effraction est la seule modalité thérapeutique capable d’offrir la chance
de guérison a ces sarcomes (6,7) ; cependant elle pose un challenge du fait de leur taille
souvent importante au moment du diagnostic, de la proximité des organes vitaux et de
I’absence de barriéres anatomiques au niveau du RP. Les récidives locales surviennent dans
80% des cas a 10 ans et sont la principale cause de déces (6, 8, 9). Le pronostic dépend
essentiellement de la qualité de la résection chirurgicale et du grade histologique. L’imagerie
médicale a une place importante dans la prise en charge de ces tumeurs. La biopsie percutanée

protégée est la technique de prélévement diagnostique préférée.

Les progrés remarquables réalisés ces derniéres années en immunohistochimie, en biologie
moléculaire et en cytogénétique sont prometteurs pour un diagnostic histologique et une
évaluation pronostique plus précis. Le développement des thérapeutiques ciblées et leur
application dans les sarcomes, laissent espérer 1’amélioration du pronostic de ces tumeurs

dans 1’avenir.

Le but de ce travail est, d’une part, de faire une mise au point sur les sarcomes
rétropéritonéaux et d’autre part de présenter notre expérience de deux cas de sarcomes géants
de la loge rénale colligés a I’Institut National d’Oncologie de Rabat afin d’attirer I’attention
sur les particularités anatomiques et chirurgicales de cette localisation au sein du

rétropéritoine, et sur ses éventuels retentissements pronostiques, et afin de retenir les
11
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sarcomes de cette localisation comme entité & part au sein des sarcomes rétropéritonéaux

particulierement localement non contrdlables.
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WEBER en 1854, a décrit le premier sarcome des tissus mous qui était un
rhabdomyosarcome. En 1937, RACOVE rapporte les premiéeres séries de
rhabdomyosarcomes. Le type alvéolaire a été décrit en 1956 par RIOPELE et THERIOLT
(10).

VIRSHOW en 1857 a rapporté le premier cas de liposarcome.
SUTUR en 1893 a décrit le premier cas de sarcome synovial (10).

BERGER en 1938 a décrit le premier sarcome épithélioide comme une variante du sarcome
synovial, et ce n’est qu’en 1970 qu’EINZINGER a bien défini cette tumeur. Quant au
sarcome d’EWING extrasquelettique, il a été décrit par EINZINGER en 1975(11).

Ce dernier a proposé la premiere classification histogénétique des sarcomes des tissus mous
en 1969 (12). Celle-ci a été révisée et modifiée considérablement ces quinze derniéres années
par D’apport des techniques d’immunohistochimie, de biologie moléculaire et de
cytogénétique. La derniére classification est celle de I’OMS 2002 qui décrit plus de 50 types
et sous-types (13, 14, 15).

14
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ANATOMIE DE L’ESPACE

RETROPERITONEAL

15



SARCOMES DES TISSUS MOUS DE LA LOGE RENALE

I- SITUATION (voir photo 1)

L’espace rétropéritonéal est situé devant le rachis lombaire et la région lombaire musculaire
latérale, en arriere de la cavité péritonéale, au dessus de la région pelvienne sous-péritonéale
qu’elle surplombe et avec laquelle il se continue, et au dessous du diaphragme et de la paroi

postérieure du thorax.
II- LIMITES
L’espace rétropéritonéal est limité :

2.1- En haut: par la face antérieure du diaphragme et les orifices qui le traversent, et

classiquement par la ligne passant par la onzieme vertebre dorsale.

2.2- En bas : de fagon conventionnelle, par I’articulation lombo-sacrée, que repére la saillie
du promontoire, le détroit supérieur longé par les vaisseaux iliaques et ’angle diédre formé

par le muscle psoas iliaque, la paroi abdominale antérieure et 1’arcade crurale.

2.3- Latéralement : la limite est assez imprécise. Elle correspond schématiquement a une
verticale passant par I’extrémité de la douziéme coéte, elle méme correspond sensiblement au

bord interne du muscle petit oblique.
2.4- En avant : par le péritoine pariétal postérieur dans sa disposition primitive.
2.5- En arriére : ’espace rétropéritoneal est limité dans :

2.5.1- Sa partie centrale par : le plan osseux des deux dernieres vertébres dorsales et celui
des cinq vertébres lombaires, le ligament vertébral commun antérieur, et les piliers du
diaphragme recouvrant et se confondant avec le ligament vertébral dans la moitié supérieure
de la région.

2.5.2- Ses parties latérales :

v' A I’étage supérieur par : les fibres verticales du diaphragme.

v A I’étage moyen par : les plans musculo-aponévrotiques de la paroi lombaire latérale.

16
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v' A I’étage inférieur par : le muscle iliaque revétu par le fascia iliaca.

I11- CONTENU :
Dans la région rétropéritonéale médiane circulent :
v' les gros vaisseaux : 1’aorte et la veine cave inférieure abdominales et leurs branches,
v' les formations lymphatiques,
v' etles chaines et plexus nerveux sympathiques.
Dans la région RP latérale siegent essentiellement :
v" laloge rénale,
v' les uretéres,

v' etle pédicule génital.
IV- LA LOGE RENALE (voir schémas 1 et 2)

La loge rénale est une loge fibreuse fermée, limitée par le fascia périrénal. Celui-ci comprend
deux feuillets : le feuillet pré rénal, mince et lache, s’épaissi en dehors et le feuillet postérieur
ou fascia de Zuckerkandl, beaucoup plus épais et résistant. Ces derniers délimitent les trois

principaux espaces du rétropéritoine (16, 17, 18, 19) :

4.1- L’espace pararénal antérieur : limité en avant par le péritoine pariétal postérieur
primitif et en arriére par le fascia prérénal. La graisse est généralement peu abondante dans ce

compartiment.

4.2- L’espace périrenal : situé entre le feuillet antérieur et le feuillet postérieur du fascia
périrénal, contient le rein, la surrénale, les vaisseaux du rein, une partie du systéme collecteur
ainsi qu’une quantité variable de graisse trés fluide, appelée la graisse périrénale ou capsule
adipeuse du rein. Avec I’amélioration de la résolution spatiale des nouveaux scanners, ces

fascias sont plus souvent visibles méme a 1’état normal (16, 17).

4.3- ’espace pararénal postérieur : situé en arriere du feuillet postérieur du fascia périrénal

et ne contient aucun organe mais seulement de la graisse en plus ou moins grande abondance.

17
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V- RAPPORTS (voir schéma 3)

L’accolement du foie, du duodéno-pancréas permet d’envisager de haut en bas quatre

étages au niveau du RP:
v’ L’étage rétro-hépatique répond a la face postérieure du foie.

v’ L’étage inter-hépato-pancréatique, ou la veine cave inférieure recouverte par le péritoine
postérieur du hiatus de Winslow répond a la pars vasculosa du petit épiploon a droite ; et

I’aorte formant le plancher de la région coeliaque de Luschka a gauche.

v L’¢tage rétro-duodéno-pancréatique, le bloc duodéno-pancréatique, croisé en avant par
la racine du mésoc6lon transverse, adhére a droite au péritoine pariétal primitif postérieur
par le fascia de Treitz, et a gauche I’isthme et la queue du pancréas y adherent par le

mésogastre postérieur.

v/ L’étage sous-duodénal correspond au carrefour aortico-cave. La racine du mésentere
croise trés obliquement 1’aorte, de haut en bas et de gauche a droite, se coude en avant de
la veine cave inférieure a hauteur de la quatrieme vertebre lombaire, et longe le bord
supérieur des vaisseaux iliaques primitifs droits. Ainsi la face antérieure de 1’espace
rétropéritonéal est divisée en deux, droite et gauche. La droite est recouverte au dessus de
la racine du mésentére par le fascia de Told et au dessous par le péritoine pariétal primitif
postérieur. La gauche est recouverte au dessus de la racine secondaire du mésosigmoide
par le fascia de Told et au dessous par le péritoine pariétal primitif postérieur.

VI- COMMUNICATIONS

L’espace rétropéritonéal communique avec :

v"le médiastin par les orifices diaphragmatiques,

v"le canal médullaire par les trous de conjugaisons,

v I’espace pelvi-sous-péritonéal par la continuité anatomique des deux espaces,
v"larégion fessiére par les échancrures sciatiques a travers 1’espace pelvi-sous-péritonéal,

v"larégion obturatrice par le trou obturateur,

v’ et larégion inguinale par les orifices inguinal et crural.
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Photo 1: Vue sur cadavre montrant le rétropéritoine
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Schéma 1 : Coupe axiale de la loge rénale

20



SARCOMES DES TISSUS MOUS DE LA LOGE RENALE

Duodenojejunal flexure Superior mesenteric

o artery and vei
Park Fodominal orta
Left kidney,

Feaerior and posterior
layers of renal fasciz

Juodenum

Right colic
(hepatic) flexure
Liwer

Infenor vena cava

and intemal
Descending
colon
Perirenal fat
Transversalis
fascia
Pararenal fat 22
endon of o of
(retroperitoneal) ersusm
Fibrous capsule of kidne abdominis muscle
Right kidney
Left renal artery and vei
Bs 7 Sewnd ¢ Latissimus dorsi muscle
S v Quadratus lumborum muscle
Erector spinge muscle
Crura of diaphragm tI
Demonstrates honzontal disposition of fascia é &
®Movartis

Copyright @ 1998 Novartis Corporation A1l rights reserved.

Schéma 2 : Coupe transversale de la loge rénale

21



SARCOMES DES TISSUS MOUS DE LA LOGE RENALE

Superior recess of omental bursa (lesser sac)
Falciform ligament
Esophagus

Hepatic veins
Interior vena cav

Abdominal aorta and celiac trunk ft triangular ligament of liver

Coronary ligamert of liver. Attachment of lesser omentum and
1 left gastric artery
Rigi syt g Gastrophrenic ligament and left

infenor phrenic vessels
ort gastric vessels

Omental (epiploic) foramen behind
right free border of lesser omertup
Parietal pertoneum
Right triangular ligament of live
Duodenum

Atachment of greater

plenorenal (ienorenal) igament
and splenic vessels

Phrenicocolic ligament

Pancreas and splenic artery

omentum and right -
gastroomental (gastroepipls (retroperitoneal)
| “Ytachment of transverse mesocolon
!
Mot Kldnay | (Common) bile duct

Jand hepatic artery

ite of descending colon

perior mesenterc vessels
Atachment of sigmoid
mesocolon and sigmoid vessels
Superior rectal vessels

sters (retroperitoneal)

Transversalis fascia

Site of ascending colon

Root of mesentery

Common iliac artery

(retropertoneal)
acrogendal fold (hgament)
Extenal iliac artery (retropertoneal
ateral umbilical fold (contains
Testicular vessels (retroperitoneal) inferior epigastric vessels)
Site of deep inguinal ring dial umbilical fold (contains
ocoluded part of umbilical artery) ’L’l;;
hiedian umbilical fold (contains urachus) ®Movartis

Copymzht © 1998 Novartis Comporation All nights reserved.

Schéma 3: Rapports anatomiques du rétropéritoine

22



SARCOMES DES TISSUS MOUS DE LA LOGE RENALE

ETUDE

ANALYTIQUE

23



SARCOMES DES TISSUS MOUS DE LA LOGE RENALE

I- EPIDEMIOLOGIE
1.1- Incidence et prévalence

Les sarcomes des tissus mous sont des tumeurs rares. lls représentent 0,5 a 1% des tumeurs
malignes de ’adulte (21, 22).

Leur incidence est estimée en France a un cas pour 75000 habitants soit environ 700
nouveaux cas par an et environ 1500 a 1’United Kingdom (23). Aux Etats-Unis, le nombre de
nouveaux cas était estimé a 4500 en 1976, a 5700 en 1990 (22) et a 8100 en 2001 (24) sans
qu’il soit possible d’affirmer que cette augmentation corresponde a un accroissement réel ou

reflete une meilleure connaissance et un plus grand intérét pour ces lésions (22).

L’incidence annuelle des sarcomes a localisation rétropéritonéale est de 1000 aux Etats-Unis

et de 300 en France (21, 44, 45).
1.2- Répartition selon I’age et le sexe

Chez I’adulte, la fréquence des sarcomes des tissus mous augmente avec 1’age, la moitié
environ des patients sont agés de plus de 50 ans (26). Il existe néanmoins des variations de
répartition des différents types de sarcomes en fonction de 1’age : les synovialosarcomes, les
sarcomes a cellules claires, et les sarcomes épithélioides sont plus fréquents chez 1’adulte
jeune (20 a 30 ans), alors que I’histiocytofibrome malin prédomine largement chez I’adulte
plus agé (50 a 60 ans). Chez I’enfant et 1’adolescent, les sarcomes des tissus mous
représentent 10% de I’ensemble des tumeurs malignes et sont dominés par le

rhabdomyosarcome qui représente 40 a 80 % de ces sarcomes (27).

A T’exclusion des liposarcomes rétropéritonéaux, qui sont rares chez la femme jeune (22), et
des fibrosarcomes (28) et des rhabdomyosarcomes (29) ou une prédominance masculine a été
notée par certains auteurs, la répartition entre les deux sexes est équilibrée ou montre une
discréte prédominance masculine. Cette prépondérance s’accentue dans certaines séries au-

dela de 60 ans (30).
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1.3- Localisation

La répartition anatomique des sarcomes des tissus mous est ubiquitaire. Toutefois ils sont plus
fréquents au niveau des membres, et du tronc. Par ordre de fréquence décroissant, ils
intéressent : les membres inférieurs (50%), le rétropeéritoine (15%), les membres supérieurs
(15%), la paroi du tronc (10 %), le médiastin (5%), et la téte et le cou (5%) (30).

A peu pres les trois quarts des sarcomes sont profonds, c’est-a-dire situés sous 1’aponévrose

superficielle.
1.4- Facteurs étiologiques

Chez la grande majorité des patients avec sarcomes des tissus mous, aucun agent étiologique

spécifique n’est identifié. Certains facteurs favorisants sont reconnus, d’autres sont suspectés.
1.4.1- Facteurs intervenant de maniére certaine :
a. DPirradiation :

Il est bien établi que la radiothérapie est un facteur de risque de sarcomes des tissus mous
(31). Environ 0,1% des patients traités par radiothérapie et ayant survécu plus de 5ans
développent en zone irradiée un sarcome. Ainsi, I’incidence de sarcome est augmentée de 8 a
50 fois chez ce groupe de patients (31, 32). Le risque de voir apparaitre un sarcome est
proportionné a la dose d’irradiation regue. La période de latence médiane est
approximativement de 10ans (3 a 30ans). Ces sarcomes radio-induits représentent environ 5%

des sarcomes et se caractérisent par leur agressivité et leur mauvais pronostic (33).
b. les facteurs génétiques :
Une prédisposition au développement de sarcome a été notée au cours de (36) :

= La neurofibromatose type 1 (ou maladie de VVon Recklinghausen) qui porte a 10% le risque
de développer une tumeur maligne des gaines des nerfs périphériques. Le géne NF1, localisé
sur le chromosome 17, est considéré comme un géne suppresseur de tumeur qui interviendrait
dans la prolifération et/ou la différenciation cellulaire. Le r6le précis de la neurofibromine
codée par ce géne reste a préciser. L’altération partielle et constitutionnelle du gene serait a
I’origine des 1ésions bénignes, tandis que son altération complete et acquise expliquerait leur

transformation maligne.
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= |e rétinoblastome héréditaire bilatéral ; la perte de fonction des deux alléles du géne RBL1,
qui est également un géne suppresseur de tumeur impliqué dans le contréle de la prolifération
cellulaire, détermine la survenue des tumeurs rétiniennes et peut expliquer la survenue

relativement fréquente des sarcomes en dehors des zones irradiees (37).

» Le syndrome de Li Fraumeni est un syndrome familial rare qui comporte une fréquence
élevée de tumeurs malignes chez des sujets jeunes. Ce syndrome est associé a des
modifications germinales et a des altérations acquises du géne suppresseur de tumeur p53
(38).

1.4.2- Facteurs favorisants suspects :

Le r6le exact de I’exposition a un facteur environnemental précis est difficile a déterminer en
raison de la relative rareté des sarcomes, du temps de latence important entre 1’exposition a ce
facteur et la survenue de la tumeur, et de l’intrication possible de différents facteurs

environnementaux ou de prédisposition. Parmi ces facteurs :

= La dioxine, entrant dans la composition de certains herbicides, est incriminée dans
I’augmentation de l’incidence des sarcomes des tissus mous dans certaines catégories
professionnelles (agriculteurs, forestiers), sans que des preuves formelles aient été retenues
(34, 35, 43).

» Le lympheedéme chronique : les cas d’angiosarcomes secondaires au traitement radical du
cancer de sein, connu sous le nom de syndrome de Stewart-Treves, soulevent cette hypothese
(42).

= Les infections virales : certains virus sont incriminés dans la genése tumorale, parmi
lesquels, le cytomégalovirus, ’herpes virus (HHVS) et le virus d’Epstein-Barr, et le virus
d’immunodéficience humain (VIH) (39, 40, 41).

= Les traumatismes, souvent rapportés par les patients, semblent essentiellement révélateurs.
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I1- CLINIQUE
2.1- Circonstances de découverte :

La sémiologie clinique est pauvre. Les tumeurs rétropéritonéales (TRP) restent longtemps
asymptomatiques. En effet les sarcomes rétropéritonéaux (SRP) sont genéralement
diagnostiqués au stade de masse palpable souvent de taille importante ; ceci s’explique par la
compliance de I’espace rétropéritonéal avec possibilité d’extension au dépend de la cavité

intrapéritonéale.

En effet, les SRP se présentent dans la moitié des cas sous forme d’une masse abdominale
(46) qui est douloureuse dans 50 & 80 % des cas (46). Dans un quart a un tiers des cas, il
existe des signes en rapport avec une compression d’organes (troubles digestifs), de vaisseaux
(phlébite), des voies urinaires (urétérohydronéphrose, rétention d’urines) Ou nerveuse
(troubles sensitifs ou moteurs). Des signes généraux, tels une asthénie, un amaigrissement ou
une fiévre sont plus rarement rencontrés. Ces troubles sont présents depuis 2 a 6 mois au

moment du diagnostic et évoluent généralement de facon lente (48, 49, 50, 51, 46, 9).
Dix a 20% des patients consultent a un stade métastatique (9, 46, 48, 49, 50, 51).

Plus rarement, le SRP est découvert fortuitement lors d’examens cliniques ou d’imagerie

motivés par une autre cause.
2.2- Examen clinique
2.2.1- Anamneése
Elle doit préciser :
v' L’4ge, le sexe, et la profession du patient.

v' Ses antécédents : I’interrogatoire doit préciser I’antécédent d’irradiation, la notion de
maladie héréditaire et de cas de pathologies tumorales dans la famille ainsi que celle de

I’exposition a des produits chimiques.
v" T’histoire de la maladie.
2.2.2- L’examen physique

Devant toute masse abdominale, 1’examen physique doit, preciser en particulier :
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v La taille de la masse, le diagnostic est souvent porté au stade de masse palpable, 85%
des sarcomes mesurent plus de 5cm au moment du diagnostic, toute masse de plus de

5cm doit étre considérée et explorée comme un sarcome jusqu’a preuve du contraire (58),

v' La localisation exacte ; en effet, dans 70% des cas les SRP sont localisés au niveau de

I’abdomen et dans 30% au niveau abdomino-pelvien (26),

v' L’origine de la tumeur ; en effet les tumeurs intrapéritonéales sont généralement mobiles

lorsqu’elles sont de petite taille, alors que les tumeurs rétropéritonéales (RP) sont fixes,

v' Chez I’homme, I’état des testicules, et chez la femme, par les touchers pelviens, 1’état
des ovaires. En effet, les tumeurs germinales et les métastases des tumeurs testiculaires
peuvent siéger dans le RP, et poser probleme diagnostic différentiel avec un SRP. Le

dosage de I’AFP et du BHCG peut dans certains cas aider au diagnostic,

v’ D’état des aires ganglionnaires. La dissémination des sarcomes est essentiellement

hématogeéne (59). La présence d’adénomégalies doit faire rechercher d’autres étiologies
47).

v' Enfin, par I’examen général, le retentissement de la tumeur et la présence de tares

associees, et de métastases essentiellement pulmonaires ou hépatiques (47, 52 , 53, 54).

Au terme de cet examen clinique, une imagerie médicale doit étre demandée.
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I1- IMAGERIE
3.1- Introduction

La prise en charge des sarcomes rétropéritonéaux doit étre multidisciplinaire dont 1’imagerie

intervient dans toutes les étapes. En effet, les réles de celle-ci sont :
de poser le diagnostic de tumeur rétropéritonéale (RP),

d’évoquer la nature sarcomateuse de la tumeur en éliminant certains diagnostics

différentiels,

de guider les prélévements a visée diagnostique,

de réaliser un bilan Iésionnel précis,

de réaliser le bilan d’extension a distance,

et d’évaluer la réponse en cas de traitement néo adjuvant.

3.2- Place de I’'imagerie dans le diagnostic de la localisation rétropéritonéale d’une

masse abdominale

Devant une masse abdominale, la premiére question qu’on se pose, I’origine de cette tumeur

est-elle RP ?

Le rétropéritoine est I’espace qui siége entre le péritoine pariétal postérieur primitif en avant
et le plan pariétal postérieur ostéo-musculaire en arriére. 1l se poursuit en bas par I’espace
souspéritonéal et latéralement par la graisse sous, puis prépéritonéale.

Pour étre considérée comme tumeur rétropéritonéale, la lésion doit :

v’ étre indépendante des organes rétropéritonéaux

v' et avoir son origine dans le rétropéritoine.

Les techniques actuelles d’imagerie en coupe (la tomodensitométrie (TDM) et I’imagerie par
résonance magnétique (IRM)) permettent de définir, dans la majorité des cas, 1’origine
rétropéritonéale d’une masse abdominale. Cependant, il est parfois difficile voire impossible
d’affirmer ’origine intra ou rétropéritonéale des masses abdominales quand leur taille est

volumineuse.
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3.2.1- Semiologie radiologique des tumeurs rétro péritonéales

a- Les bascules positionnelles des organes intra et rétropéritonéaux sont des éléments
d’orientation pour déterminer le siége d’une Iésion. Classiqguement, une masse refoulant vers
I’avant le rein, le pédicule rénal, la veine cave inférieure, 1’aorte, les surrénales, le c6lon, ou
les vaisseaux digestifs, est soit dans le rétropéritoine, soit développée aux dépens du

compartiment psoas.

b- Les signes radiologiques permettant de rattacher une masse a un organe
rétropéritonéal (60, 61) :

Le signe de I’épaulement : il s’agit du raccordement d’une 1ésion a un organe avec de part et
d’autre de la lésion une languette de tissu de I’organe. L’absence du signe de 1’épaulement

confirme le caractére indépendant de la masse par rapport a I’organe adjacent.

Le signe du refoulement : il correspond a une déformation en croissant d’un organe souple

par une masse rétropéritonéale sans envahissement.

La disparition d’un organe : quand une lésion se développe dans un organe de petite taille,
celui-ci n’est plus individualisable. Cependant, une tumeur sarcomateuse de grande taille peut

« faire disparaitre » une surrénale sans que celle-ci soit a I’origine de la tumeur.

Le signe de ’artére nourriciére principale : I’artére nourriciére principale d’une tumeur est
un élément important pour déterminer 1’origine de la Iésion (60, 61). Sa mise en évidence est
actuellement rendue possible grace a la vitesse d’acquisition des coupes surtout avec les

scanners multibarrettes.

La sensibilité et la spécificité de ces différents signes ne sont pas clairement établies.

Cependant, ces ¢léments s€émiologiques restent fort utiles dans 1’¢laboration diagnostique.
3.3- Place de I’'imagerie dans le diagnostic de la nature d’une tumeur rétropéritonéale

La deuxiéme question sur laquelle I’imagerie peut répondre, qu’elle est la nature de cette

masse ?
En effet, il existe des signes radiologiques orientant vers la nature de la tumeur :

v Tout d’abord, des arguments de fréquence (traité de fagon détaillée dans le chapitre

Histopathologie).
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v Le mode d’extension.
v" Enfin, la composition tumorale.
3.3.1-Mode d’extension : il est parfois caractéristique de certaines tumeurs, comme :

v Les lymphangiomes, qui se situent, s’accroissent et s’étendent entre les organes sans les
comprimer ni les envahir. De diagnostic précoce chez I’enfant de moins de 2 ans, ils sont
découverts de fagon fortuite et tardive chez I’adulte. Sur les différents examens
radiologiques, les lymphangiomes apparaissent comme des masses essentiellement

kystiques uni ou multiloculaires avec parfois un faible rehaussement pariétal.

v Les paragangliomes se situent le long des structures normales et ont une forme ovoide le
long des chaines sympathiques.

3.3.2- Caractéristiques des composantes

La densité et/ou le signal des composants tumoraux permettent généralement de s’orienter

Vers un groupe de tumeurs.

v' La composante graisseuse est souvent identifiable aussi bien en TDM (de densité
négative) qu’en IRM (en hypersignal spontané T1, disparition du signal sur les séquences
en suppression de graisse). Ainsi, devant une lésion a composante exclusivement
graisseuse, un lipome est probable. Toutefois, I’imagerie ne permet pas d’exclure un petit
foyer sarcomateux au sein d’une masse graisseuse et le diagnostic de lipome doit étre
porté avec circonspection. Une lésion a composante mixte, graisseuse et tissulaire, est
généralement un liposarcome. Mais comme la quantité de graisse de liposarcome dépend
de I'importance de la composante différenciée, certains liposarcomes de haut grade
peuvent ne pas présenter de graisse radiologiquement identifiable. Cependant, un
volumineux angiomyolipome du rein a développement exorénal peut poser un diagnostic
différentiel difficile avec le liposarcome bien différencié de la loge rénale. La présence
d’un raccordement au rein (signe de I’épaulement) associ¢ a I’existence d’une
volumineuse artere nourriciere principale dysplasique au sein de la masse sont des
arguments en faveur du diagnostic d’angiomyolipome (63). Une lésion a composante
graisseuse associée a des calcifications et a des zones liquidiennes oriente plus vers un

tératome.
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v' Les calcifications intra-tumorales sont mieux explorées radiologiquement par la TDM.
En IRM, les calcifications se traduisent par un vide de signal. Les tumeurs
rétropéritonéales contenant fréquemment des calcifications sont: le ganglioneurome,
I’hémangiome, le neuroblastome, [’ostéosarcome, le  ganglioneuroblastome,

I’histiocytofibrome malin et les tératomes.

v’ La composante myxoide en IRM est en hyposignal en T1, et en discret hypersignal en T2.
Aprés injection de chélates de Gadolinium, le rehaussement est précoce et massif dans les
Iésions malignes, et modéré ou inexistant dans les masses bénignes (64). Les tumeurs
rétropéritonéales (TRP) contenant souvent un stroma myxoide sont : le ganglioneurome, le

schwannome, le neurofibrome, le liposarcome myxoide, 1’histiocytome fibreux malin...

v La composante liquidienne de certaines TRP peut orienter vers un diagnostic ; cas du

lymphangiome kystique.

v Les fibres collagénes sont habituellement en hyposignal T1 et T2. A la TDM comme en
IRM, le rehaussement est tardif et homogene. Les TRP contenant freqguemment des fibres
de collagene sont: le neurofibrome, le ganglioneurome, la tumeur desmoide, le

léiomyosarcome...
v L’érosion d’un foramen, ou I’élargissement d’un trou sacré sont des signes associés
évoquant une TRP d’origine neurogene : schwannome en sablier ou kyste arachnoidien.

3.4- Place de I’imagerie dans le diagnostic de malignité ou de bénignité d’une tumeur
rétropéritonéale
Les signes radiologiques orientant vers la nature maligne ou bénigne d’une TRP sont :

v’ La taille tumorale

v' La présence et I’importance de la nécrose tumorale. Elle est retrouvée dans les Iésions de
grande taille, a haut grade de malignité telles que les Iéiomyosarcomes. Elle se traduit par
une hypodensité centrolésionnelle en TDM sans prise de contraste, et/ou un hypersignal
liquidien T2 en IRM.
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v’ La vascularisation: La cinétique de prise de contraste des TRP aprés injection oriente vers
le diagnostic de nature. L’absence de rehaussement est classiquement le témoin d’une
Iésion bénigne. La prise de contraste massive et précoce est plutot en faveur d’une Iésion
maligne d’autant qu’il existe un « lavage retardé » (65). Les degrés de rehaussement sont
donc tres variés mais gardent un caractére d’orientation. Toutefois, il existe d’ importantes
zones de chevauchement entre les prises de contraste des lésions bénignes et celles des

Iésions malignes.
3.5- Place de ’imagerie dans le diagnostic différentiel

En effet, plusieurs lésions rétropéritoneales peuvent simuler un sarcome rétropéritonéal.

L’imagerie peut contribuer a I’élimination de certaines.
3.5.1- Les tumeurs germinales

Chez I’homme, a c6té des dosages hormonaux, I’échographie testiculaire est un complément

précis de I’examen clinique des testicules.
3.5.2- Les adénopathies rétropéritonéales

On retrouve quatre étiologies principales aux adénopathies (ADP) rétroperitonéales : les
lymphomes, les ADP métastatiques des tumeurs génito-urinaires, la tuberculose ou plus
largement les adénopathies d’origine infectieuse (dont les pathologies intercurrentes du virus

HIV), et enfin la maladie de Castleman.
a. Les lymphomes

Les localisations rétropéritonéales concernent essentiellement les lymphomes non
hodgkiniens avec une fréquence de 40%. En ce qui concerne les lymphomes hodgkiniens,
I’atteinte rétropéritonéale est moins fréquente, d’environ 25%. Les adénopathies apparaissent
sous forme de masses tissulaires, homogenes, polycycliques et confluentes, non modifiées par
I’injection de produit de contraste. Typiquement, ces masses ganglionnaires sont

périvasculaires. Elles soulévent les vaisseaux rétropéritonéaux.
b. Les adénopathies métastatiques de tumeurs génito-urinaires

Leur distribution est quasi exclusivement rétropéritonéale. L’aspect en imagerie est proche de

celui des lymphomes. Le contexte clinique est une aide au diagnostic (67). Les adénopathies
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métastatiques des carcinomes a cellules claires du rein se différencient des autres ADP par la

prise de contraste apres injection.
c. Les adénopathies infectieuses

En particulier tuberculeuses, sont habituellement plus petites que celles des lymphomes ou
des métastases ganglionnaires, et peu confluentes. Au scanner, ces adénopathies ont un centre

hypodense, nécrotique et se rehaussent en périphérie.
d. La maladie de Castleman

Il s’agit d’une affection bénigne et rare correspondant a une angiodysplasie ganglionnaire et
pouvant se présenter cliniguement comme un lymphome : méme terrain (patient jeune),
présence d’une altération de 1’état général, d’un fébricule et de sueurs nocturnes. En imagerie,
TDM et IRM, c’est la seule 1ésion ganglionnaire primitive prenant le contraste apres injection
(68).

3.5.3- Les métastases rétropéritonéales

Les métastases rétropéritonéales les plus fréquentes proviennent du mélanome (69), du cancer
du rein a cellules claires et du cancer du poumon (métastases extrasurrénaliennes). En
imagerie, ces métastases rétropéritonéales se comportent, vis a vis du produit de contraste,
comme la Iésion primitive. Dans les métastases du cancer du rein a cellules claires, elles sont
le plus souvent hypervascularisées au temps artériel .Les métastases de mélanome ont un
signal caractéristique en IRM en raison de la présence de radicaux libres de la mélanine qui
ont un effet de raccourcissement du temps de relaxation : hypersignal en pondération T1 et

hyposignal en pondération T2.
3.5.4- Lafibrose rétro péritonéale (FRP) (70-71)

La FRP est une pathologie rare, sa fréquence est de 1/200 000. En imagerie, 1’abdomen sans
préparation (ASP) et I'urographie intraveineuse (UIV) montrent un effacement de I’ombre des
psoas. Sur I’UIV, trois signes coexistent : retard de seécrétion ou rein muet, hydronéphrose uni
(20%) ou bilaterale (68%) et attraction des uretéres vers la ligne médiane. Le scanner permet
souvent de distinguer la FRP des adénopathies rétropéritoneales. En effet, elle plaque les
vaisseaux en arriére sur le rachis et se rehausse alors que les ADP refoulent les vaisseaux vers

I’avant et ne prennent pas de contraste (72, 73).

34



SARCOMES DES TISSUS MOUS DE LA LOGE RENALE

3.5.5- Autres (74)
-Abcés du psoas
-Hématome rétropéritonéal
3.6- Place de ’imagerie dans le bilan lésionnel locorégional

La technicité chirurgicale personnalisée justifie I’importance de la précision dans la
description des rapports anatomiques des tumeurs rétropéritonéales (TRP) avec tous les

organes de voisinage (82).

Le scanner et I’IRM constituent les examens clefs dans le domaine des TRP avec une

supériorité de I’IRM avec injection de gadolinium pour (77) :
v" les tumeurs du pelvis,

v’ les lésions a proximité du rachis a la recherche d’une éventuelle extension intracanalaire

rachidienne par un trou de conjugaison,

v les extensions dans les défilés anatomiques,

v' quantifier mieux la nécrose intratumorale, signe d’agressivité tumorale.
Néanmoins, La TDM garde sa supériorité pour I’analyse des structures osseuses.
Dans le but de :

v’ évaluer I’opérabilité (75, 76),

v juger I’ampleur du geste et planifier la stratégie opératoire.

Le bilan Iésionnel doit :

v’ préciser la taille, ’aspect de la 1ésion, et les rapports avec les organes de voisinage,

v rechercher des signes d’extension dans les défilés anatomiques,

v et rechercher des signes de sarcomatose.

Les criteres radiologiques de suspicion d’un sarcome des tissus mous sont (78, 79, 80, 81) :
v lésion de plus de 50 mm de diamétre ;

v' contours irréguliers ou lobulés ;
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v/ parois et septas intratumoraux irréguliers et épais ;
v' hétérogénéité sur les séquences en pondérations T1 et T2 en IRM;
v" une prise de contraste précoce et prolongé;

v’ présence de zones nécrotiques (la présence de nécrose intra-tumorale est un signe

d’agressivité tumorale).
Les voies d’extension locorégionales usuelles a rechercher sont :
v" I’extension RP controlatérale possible compte tenu de 1’absence de barriére anatomique,

v’ I’extension a la racine du membre inférieur par le trou obturateur, par 1’échancrure

sciatique ou par la région inguinale,
v' ’extension intracanalaire rachidienne par un trou de conjugaison,

v’ I’extension rétrohépatique en contact avec la veine cave inférieure et les veines sus-

hépatiques.
v' et I’extension péritonéale par la présence de signes orientant vers une sarcomatose.
3.7- Place de I’imagerie dans le bilan d’extension a distance

L’essaimage des SRP se fait essentiellement par voie hématogene. On recherchera donc
essentiellement des métastases pulmonaires. Les métastases hépatiques, osseuses, cérébrales

et ganglionnaires sont plus rares mais non exceptionnelles.

En effet, Le parenchyme pulmonaire est le site métastatique préférentiel des sarcomes des
tissus mous : on estime que 20 a 38% des patients développeront des métastases pulmonaires

au cours de leur maladie (82).

La TDM thoracique détecte des Iésions de 0,2 & 0,5cm contre 1cm pour le cliché standard. La
supériorité de la TDM par rapport a la radiographie de thorax est clairement démontrée en
termes de sensibilité. La spécificité de la TDM est néanmoins médiocre. En cas de doute sur
la nature d’un nodule pulmonaire isolé un controle & 4-6semaines peut étre recommandé.
Deux études « codt efficacité» du dépistage systématique de métastases pulmonaires
synchrones en fonction de la taille et du grade tumoral ont montré un avantage pour la TDM
plutét que pour la séquence radiographie du thorax-TDM en cas d’anomalie (83, 84).
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Néanmoins, la réalisation en routine a la totalité des patients reste discutable et serait a
réserver aux lésions de haut grade et/ou de plus de 5¢cm (82).

L’exploration des autres organes doit étre envisagée uniquement en cas de signes cliniques

d’appel.
3.7- Place de I’imagerie dans les prélevements percutanés
3.7.1- Intérét des prélévements guidés par ’imagerie

A nos jours, aucune imagerie ne peut apporter une certitude diagnostique. La biopsie par
laparotomie ou par ceeliochirurgie, outre sa lourdeur, expose au risque d’essaimage
intrapéritonéal du sarcome. Ainsi se sont développés les prélevements percutanés ou

I’imagerie joue un role important.

L’indication de biopsie est prise en concertation multidisciplinaire. La biopsie est pratiquée
généralement au trocart 18 Gauges protégé sous contr6le radiologique par voie
rétropéritonéale (50, 59, 85, 88, 89). C’est un examen actuellement fiable dans des mains

expérimentées (78, 86, 87).

3.7.2- Indications

Les principales indications de prélévements percutanés devant une tumeur RP sont :
v Suspicion d’un lymphome ou d’une tumeur germinale

v Tumeurs non résécables sur les données radiologiques

v Suspicion d’une métastase RP

v Résécabilité limite, trop mutilante et/ou a haut risque faisant discuter 1’éventualité

d’un traitement néoadjuvant.
3.8- Place de I’imagerie dans I’évaluation des traitements et le suivi

L’¢évaluation radiologique de la réponse aux traitements néoadjuvants repose sur : la taille

tumorale, I’importance de la nécrose, et I’apparition ou non de métastases.

La fréquence élevée des récidives locales des SRP difficilement détectables cliniqguement a
leur début, et le bénéfice presumeé de la résection complete des récidives incite certains

auteurs a recommander un scanner thoraco-abdomino-pelvien tous les 4 mois pendant la
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premiere année, tous les 6 mois jusqu’a la cinquiéme année, puis tous les ans par la suite (88,

91).
3.9- Perspectives d’avenir

La Tomographie par Emission de Positron-scanographie (TEP-scan), actuellement en cours
d’évaluation, semble performante pour le bilan d’extension des sarcomes et 1’analyse de la
réponse aux traitements, et peut étre tres utile pour guider la biopsie vers les zones
potentiellement de plus haut grade et non nécrosées (92, 93, 94). Mais sa place reste a définir

dans la prise en charge des SRP.

En conclusion, le domaine de la prise en charge radiologique des SRP a connu ces derniéres
années des progrés réels grace a 1’avénement de nouvelles générations de techniques
d’imagerie de plus en plus sophistiquées et précises. Néanmoins 1’étude histopathologique

reste le seul examen permettant de poser le diagnostic de SRP.
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IV- HISTOPATHOLOGIE
4.1- Définition

Les sarcomes des tissus mous (STM) sont définis comme des tumeurs malignes développées
aux dépens du tissu conjonctif commun extrasquelettique et de ses variétés spéecialisées. En
sont exclus les sarcomes des viscéres qui posent des problémes diagnostiques, thérapeutiques
et évolutifs différents, de méme que les tumeurs du tissu lymphoide et du systeme nerveux

central.
4.2- Introduction

Les sarcomes des tissus mous sont des tumeurs malignes d’origine mésenchymateuse rares.
En effet, ils répondent a 1% de I’ensemble des cancers de ’adulte, et se localisent au niveau
du rétropéritoine (RP) dans 15% des cas. Les sarcomes rétropéritonéaux (SRP) représentent

environ 65 a 86% des tumeurs malignes du RP (117).

Les STM sont histologiquement trés variées, avec environ 50 types et sous types dans la
derniére classification de ’OMS (13). La difficulté du diagnostic est encore plus accrue par la
pratique plus systématisée des microbiopsies et 1’évolution des connaissances avec la
description de nouvelles entités et ’utilisation de nouvelles techniques, en particulier de

biologie moléculaire.

La classification histogénétique est de plus en plus importante pour la prise en charge du
patient, du fait de traitements de plus en plus spécifiques surtout avec le développement des
thérapeutiques dites « ciblées ».

En effet, ces tumeurs posent pour le pathologiste plusieurs types de problémes (131) :

4.2.1- Retenir la nature sarcomateuse

En effet, plusieurs lésions rétropéritonéales peuvent poser probleme diagnostique différentiel
avec ces tumeurs, telles :

v les pseudotumeurs inflammatoires et la fibrose rétropéritonéale idiopathique (ou
maladie d’Ormond)

v certaines tumeurs bénignes peuvent siéger au niveau du RP et préter a confusion avec
un sarcome tel I’ angiomyolipome ...

v enfin, certaines tumeurs malignes d’origine non mésenchymateuse (66, 117).
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4.2.4- Typer et sous typer ce SRP :

En effet ce sont les tumeurs les plus fréquentes du RP (117), et regroupent de trés nombreuses
variétés (Plus de 50 types et sous types selon la derniere classification de I’OMS 2002) (13)
qui peuvent toutes s’observer dans cette localisation mais avec toutefois certaines
particularités en terme de fréquence. Fréquence qui a changé ces derniéres années grace a
I’avénement de nouvelles techniques ; en effet les MFH qui étaient les plus fréquents sont

remplaces par les liposarcomes (117).
4.2.5- Grader et stadifier le SRP.
4.3- Moyens d’étude

Les difficultés diagnostiques sont devenues plus maquées avec le développement des
prélevements percutanés, que c¢a soit tissulaire (microbiopsies) ou cytologique
(cytoponctions). Cependant, grace a I’avénement de I’ immunohistochimie et de la biologie
moléculaire, des marqueurs cellulaires et des anomalies génétiques ont été identifiés apportant

une aide diagnostique précieuse.
4.3.1- Types de prélévement

La prise en charge de ces tumeurs rares doit étre faite en dissertation multidisciplinaire
incluant le chirurgien, le radiologue, le cyto-histopathologiste et 1’oncologue médical pour le

choix de la technique diagnostique et du plan du traitement optimaux.

Le diagnostic anatomopathologique des STM est posé soit sur prélevement cellulaire ou

tissulaire, ou sur piéce de résection chirurgicale.

Du point de vue technique, on distingue deux catégories de prélevement : les biopsies a ciel
ouvert (incisionnelle, excisionnelle) et les prélévements percutanés (cyto-ponction, biopsie

percutanée).
Les prélevements percutanés sont recommandés comme approche initiale.

a- L'aspiration a l'aiguille doit étre utilisée avec beaucoup de prudence car elle peut

conduire a des erreurs diagnostiques. Par contre elle peut permettre :
v' une orientation diagnostique,

v/ etun diagnostic de récidive locale ou a distance d'un sarcome connu (130).
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b- La biopsie, quand elle est indiquée, est une étape trés importante dans la prise en charge
des STM. Elle doit prendre en considération le geste chirurgical définitif & la fois du point de
vue technique (emplacement du point d’introduction ou de I’incision, hémostase et sortie de
drain) et du point de vue principe carcinologique (trajet, contamination). A rappeler que, par
son emplacement, son trajet ou ses complications (hématome), la biopsie peut condamner un

traitement conservateur, un traitement radical jusque-la possible.

v La microbiopsie percutanée protégée est de plus en plus utilisée. Elle est peu agressive
et donne de bons résultats a condition gqu'elle soit réalisée dans le cadre d'une équipe
multidisciplinaire expérimentée dans le domaine des tumeurs des tissus mous.
Actuellement, elle est le standard lors de la premiére approche diagnostique. Elle permet
habituellement de poser le diagnostic de sarcome, par contre il est souvent plus difficile de

le typer et de le grader (130).

v’ La biopsie a ciel ouvert s’impose devant 1’échec des prélévements percutanés
généralement lié a la paucicellularité de certaines tumeurs, a la négativité du prélevement
(porté sur une zone de nécrose ou d’hémorragie), ou a un défaut technique. Lors du
prélevement a ciel ouvert, le pathologiste est appelé a examiner le préléevement en
peropératoire pour deux raisons : 1) établir le diagnostic préliminaire et 2) s’assurer de la
qualité et de la suffisance du prélevement pour le diagnostic final et pour les éventuelles

études aux quelles il pourra avoir recours.

Une étude cytologique est possible a partir de matériel biopsique. Elle peut donner des
informations valables : morphologiques sur les cellules isolées et architecturales sur les
cellules unies avec I’avantage de ne pas les altérer par la congélation, particulierement, dans

les sarcomes a cellules rondes.
4.3.2- Place de I’examen extemporané

L'examen extemporané permet d'affirmer la malignité d'une tumeur des tissus mous mais

rarement sa nature mésenchymateuse ou son type histologique.

Il faudra étre particulierement trés prudent en cas de récidive tumorale a cellules fusiformes

qui peut préter a confusion avec un aspect cicatriciel cellulaire.
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Il est indiqué principalement pour juger de la qualité du prélevement tumoral effectué, mais

aussi dans certains cas precis, pour aider a apprécier les limites de I'exérese.
4.3.3- Etapes et moyens de I’examen anatomopathologique

En se basant sur la seule approche conventionnelle pour la classification des tumeurs des
tissus mous (TTM), I’anatomopathologiste se trouve parfois devant des situations
diagnostiques tres difficiles. Cependant le recours actuel a 1’approche multimodale, analysant
a la fois les données de la clinique, de I’imagerie, et des études microscopique et moléculaire,

permet souvent d’établir un diagnostic précis (198).
4.3.3.2- Qualité et acheminement des prélévements

C’est une étape primordiale pour le diagnostic anatomopathologique de ces tumeurs. Quelque
soit le type de prélevement, pour une interprétation anatomopathologique correcte d'une

tumeur des tissus mous, le praticien doit particulierement :

a- Mentionner sur la fiche de renseignements :

v I'4ge et les antécédents du patient,

v la localisation de la tumeur,

v la situation, profonde ou superficielle, de la tumeur,
v la taille et la rapidité d'évolution tumorales,

v et les éventuels traitements antérieurs effectués.

b- Orienter la piéce et en faire un schéma, indiquer les zones douteuses d‘exérese et les

marqguer au bleu de méthyléne ou a I'encre de chine
c- Adresser la piece fraiche au pathologiste toutes les fois que cela est possible (130)
c.1- L’examen macroscopique

A la réception de la piéce, le pathologiste :

v Marque a I’encre de chine toute les limites d’exérese,
v Mesure, pése, et décrit la piece,
v Décrit de fagon détaillée la tumeur : sa localisation, sa taille, son aspect, sa couleur...
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v Echantillonne suffisamment (un bloc d’inclusion par cm de grand axe de la tumeur).

v Préléeve du tissu frais en tumorothéque pour 1’é¢tude du caryotype et 1’analyse en

biologie moléculaire et pour d’autres fins scientifiques.
c.2- L’examen histopathologique

Les données cliniques, radiologiques, macroscopiques et histologiques apres colorations
standard constituent la base du diagnostic.

L’examen histologique permettra, dans un certain nombre de cas, de définir une ligne de
différenciation : adipeuse, musculaire lisse ou striée, vasculaire ou autre, et devant certains
aspects histologiques caractéristiques de typer ou sous-typer le sarcome, comme dans le
liposarcome myxoide, le myxofibrosarcome, le synovialosarcome biphasique, le sarcome

alvéolaire des parties molles etc.

L’aspect histologique permet également de préjuger des anomalies moléculaires sous-jacentes
et ainsi d’orienter I’examen immunohistochimique et les examens de biologie moléculaire :
les sarcomes avec translocation sont en regle générale constitués de petites cellules
monomorphes rondes ou fusiformes, tandis que les sarcomes a génomique complexe sont en

général plus pléomorphes (31).
c.2.1- L'examen histologique de la coloration standard a ’Hemalun-Eosine (HE)

L’examen histologique a I’HE permet d'arriver au diagnostic dans la majorité des cas ou, en

tout cas, constitue la base pour la discussion diagnostique.
Ainsi la coloration a I’HE apportera des informations sur :
v' L’architecture :

Les tumeurs de tissus mous peuvent avoir une architecture fasciculée (non spécifique d’une
tumeur), étre sans architecture (sans valeur d’orientation) ou avoir une architecture d'un type

particulier (voir tableau n°1).
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Tableau n°1 : Les tumeurs des tissus mous a architecture particuliere

Alveéolaire

Biphasique

Cordonale

Endocrinotde

Palissadique

Plexitorme

Hémangiopéricyvtaire

Rosettes

Sarcome alvéolaire des parties molles
Rhabomyosarcome alveéolaire
Carcinome

Svnovialosarcome

Mésothéliome

Carcinome sarcomatoide
Chondrosarcome myxofde
Heémangioendotheliome €pithélioide
Schwannome malin ¢pithélioide
Carcinome

Paragangliome

Sarcome alvéolaire des parties molles
Carcinome

Schwannome bénin ou malin
[.éiomyome et I¢iomyosarcome
Neurofibrome

Schwannome

Tumeur fibrohistiocytaire plexiforme
Tumeur fibreuse solitaire
Histiocytolibrome bénin cellulaire
Myofibromatose

Svnovialosarcome

Schwannome malin

Chondrosarcome mésenchymateux
Tumeurs malignes varices
Neuroblastome

Tumeur primitive neuroectodermique
(PNET)
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v" L’aspect des cellules tumorales :

Les deux types de cellules les plus souvent rencontrés au niveau des tumeurs des tissus mous
sont les cellules adipeuses orientant a priori vers une tumeur de nature adipeuse et les cellules
fusiformes qui correspondent a de trés nombreuses possibilités diagnostiques. Les tumeurs a
cellules rondes, a cellules pléomorphes, a cellules épithélioides correspondent, elles aussi, a
de nombreuses possibilités diagnostiques.

v Le stroma tumoral :

Certaines tumeurs des tissus mous sont riches en matrice extracellulaire produite par les
cellules tumorales. Il peut s'agit de substance myxoide, de collagéne, de calcifications, d'os ou

de cartilage. Ces éléments peuvent constituer un bon fil conducteur pour arriver au diagnostic.
v" La vascularisation :

A titre d’exemple, une vascularisation capillaire, abondante, disposée en réseau anastomosé
ou constituée de capillaires séparés mais arciformes et a paroi épaissie, constitue au sein des
tumeurs myxoides un bon élément pour le diagnostic de sarcome, en particulier de

liposarcome myxoide et d'histiocytofibrome malin myxoide.

v’ La présence de nécrose :

Dans le cadre des STM, la présence de nécrose signifie une agressivité tumorale.
v’ La présence d’atypies cyto-nucléaires.

v’ La fréquence des mitoses.

v Les cellules d’accompagnement.

Ces informations permettront :

v' d’une part de classer la tumeur dans 1'une des principales catégories morphologiques (voir
tableau n°2); cette classification constituera un bon fil conducteur pour arriver au diagnostic

en limitant les hypothéses a discuter en cas de difficultés,

v' et d’autre part de la grader.
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Tableau n°2 : Classification morphologique des tumeurs des tissus mous

1. Tumeurs a cellules fusiformes

2. Tumeurs myxoides

3. Tumeurs a cellules rondes

4. Tumeurs a cellules pléomorphes

5. Tumeurs d'aspect épithélial

6. Tumeurs d'aspect vasculaire

. Tumeurs avec cartilage, os ou calcifications

. Tumeurs avec composante adipeuse prédominante
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c.2.2- les colorations spéciales
Parmi les nombreuses colorations spéciales disponibles, peu sont utiles en pratique.

A titre d’exemple, la coloration de PAS permettant la mise en évidence du glycogéne sous
forme de grains rouges intra-cytoplasmiques (disparaissant avec la coloration de PAS

diastase) est une coloration utile.

En effet, certaines tumeurs contiennent habituellement du glycogéne alors que d’autres en
sont habituellement dépourvues. Ainsi devant une tumeur maligne pléomorphe, la présence de
glycogeéne permet pratiquement d’éliminer un histiocytofibrome malin et I’on s’orientera alors
plutét vers le diagnostic de carcinome, voire de mélanome, que 1’examen

immunohistochimique permet en régle générale d’identifier.

Devant une tumeur a cellules rondes, la présence de glycogéne élimine pratiquement le
diagnostic de neuroblastome et constitue un bon argument en faveur du diagnostic de sarcome
d’Ewing (130).

¢.2.3- Etude immunohistochimique (22, 132, 133, 134, 135, 137)

L’immunohistochimie est [’outil quotidien du diagnostic anatomopathologique.
Schématiquement, c’est un systeme de mise en évidence immunologique a trois étages:
anticorps (AC) spécifique appliqué sur 1’antigéne, systeme de révélation et d’amplification
fondé sur une association d’anticorps et de peroxydase, et chromogene visualisant la réaction.
Ces opérations sont maintenant réalisées par des automates, et font I’objet de contrdles
d’assurance qualité. Les coupes se lisent au microscope classique (131). Elle a actuellement
une place importante dans la classification des sarcomes grace au nombre croissant d’AC de
bonne qualité. Les marqueurs les plus fréguemment utiles pour classer un sarcome sont

indigués dans le tableau n°3.
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Tableau n°3 : les marqueurs les plus utiles pour classer un sarcome

Anticorps Clone Commentaires
Cytokératine (M) AEAER Différenciation épithéliale (synovialo-sarcome, sarcome épithélioide)
EMA (M) E29
Protéine 8100 (F) Marqueur des cellules de Schwann, des chondrocytes, adipocytes,
mélanocytes
HMB45 (M) HMB435 Différenciation mélanocytaire
Desmine (M) D33 Différenciation musculaire
Actine musc lisse tf (M) 1A4 Différenciation musculaire lisse
Myogénine (M) FsD Différenciation musculaire striée
h-caldesmone (M) h-CD Différenciation musculaire lisse
CD34 (M) QBENDI10 Différenciation endothéliale
CD 31 (M) 1C70A
MIC2 (CD99) (M) 1ZE7 Marqueur du sarcome d'Ewing
CD117 (P) Ads02 Marqueur des GIST
MDM2 (M) IF2 Marqueur des liposarcomes dédifférenciés et bien différenciés
CDEK4 (M) DCS-31
HHVE Marqueur du sarcome de Kaposi

(*) M = monoclonal, P = polyelonal

Néanmoins, I’THC ne peut étre utile que sous certaines conditions d’utilisation :

v elle doit étre considérée comme un complément de la morphologie,

v la technique doit étre d’excellente qualité,

v il faut faire une batterie de marqueurs,

v et I’interprétation doit étre rigoureuse.
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Tableau n°4 : Les sarcomes pour lesquels I’'immunohistochimie joue un role

déterminant

Tvpes de tumenrs

Anticorps principaux

Liposarcomes bien différenciés ou dédifféerenciés

Fhabdomyosarcomes

GIsT

Angiosarcomes

Sarcomes synoviaux

Sarcome épithélinide

Sarcome a cellules clames

Tumewr desmoplastique mtra-abdominale
i cellules rondes

MDM2
CDK4
Myogénine
cDug
CD34
H-caldesmone
CD31

CD34

HHVE
Cytokératines
EMA

CD34 (towjours negatif)
Cytokératines
EMA

Ch34

PS100

HMB 45
Melan-A
Cytokératines
EMA
Desmine
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Les anticorps disponibles sont maintenant nombreux et doivent étre intégrés au panel de base

pour le diagnostic des tumeurs des tissus mous. On cite (voir tableaux n°3 et 4)(133):

- Myogénine : il s’agit d’un facteur de transcription musculaire stri¢ dont la protéine
appartient a la famille des Myo-D. Cette protéine est exprimée au stade précoce de la
différenciation musculaire striée avant la desmine et 1’actine. Cet anticorps est sensible et
specifique pour le diagnostic des rhabdomyosarcomes avec une positivité dans 90% des cas et
semble de meilleure qualité que le Myo D1. La myogénine est aussi utile dans la distinction
entre la forme embryonnaire et alvéolaire, puisque dans cette tumeur plus de 50% des cellules

sont marquées contrairement aux autres types de rhabdomyosarcomes (138,139).

- La h-caldesmone est exprimeée par le muscle lisse normal, et les tumeurs musculaires lisses.

Elle est absente des rhabdomyosarcomes et des lésions des myofibroblastes.

- MDM2 et CDK4 : font partie des genes impliqués dans les amplifications du chromosome
12 qui caractérise les liposarcomes bien différenciés. Leur hyper expression détectée par
immunohistochimie distingue ces tumeurs respectivement des lipomes simples ou remaniés,

et des sarcomes indifférenciés pléomorphes (129, 133, 140).

- HHV8 (Human herpes virus de type 8) : ce type de virus est constamment impliqué dans
les sarcomes de kaposi et dans de rares proliférations lymphoides (lymphomes des séreuses et
maladie de Castleman) (141).

c.2.4- La biologie moléculaire :

Elle prend une importance croissante dans la compréhension et 1’identification des sarcomes
(129). Elle est de ce fait de plus en plus utilisée pour classer ces tumeurs de diagnostic
généralement difficile.

11 s’agit de techniques relativement difficiles a mettre en ceuvre et colteuses et qui, de ce fait,

doivent étre demandées de maniere pertinente et effectuées dans un laboratoire expérimenté.

Environ 25 a 30% des sarcomes des tissus mous sont caractérisés par la présence d’une
translocation spécifique qui peut servir de marqueur pour le diagnostic. Le tableau n°5 donne

la liste des principaux sarcomes présentant une translocation spécifique.
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Pour certaines de ces tumeurs, la mise en évidence de la translocation est pratiquement
indispensable pour le diagnostic, c’est le cas du sarcome d’Ewing, rhabdomyosarcome

alvéolaire, du fibrosarcome congenital, et du sarcome fibromyxoide de bas grade.

Les examens de biologie moléculaire permettant de mettre en évidence ces anomalies peuvent
étre effectués a partir de matériel fixé en formol et inclus en paraffine, avec cependant un
échec technique qui est de I’ordre de 10 a 30% suivant 1’anomalie recherchée et la technique
utilisée. 1l est donc actuellement fortement recommandé de congeler systématiquement un
fragment de toute tumeur susceptible d’étre un sarcome, c¢’est-a-dire, toute tumeur de 1’enfant,
toute tumeur profonde des tissus mous (située en dessous de 1’aponévrose superficielle), et/ou

toute tumeur de plus de 5cm de diamétre (131).
c.2.4.1- Les différentes anomalies génétiques rencontrées dans les cancers
v" Translocations

Une translocation correspond a I’échange de matériel entre deux chromosomes. Un oncogéne
peut ainsi se retrouver sous la dépendance du promoteur d’un géne ubiquitaire (facteur de
transcription par exemple) : cela est responsable de 1’expression permanente de I’oncogéne. 11
peut aussi se former une fusion de deux génes responsable de la production d’une protéine

anormale.
v Amplifications, délétions

Il s’agit de gains ou de pertes de matériel génétique par la cellule tumorale. D’une fagon
schématique, les séquences amplifiées contiennent des oncogénes qui seront surexprimés
alors que les séquences délétées contiennent des antioncogenes qui ne pourront plus étre
exprimes.

v Mutations

Une mutation ponctuelle est une modification de la séquence codante d’un gene (en général
d’une a quelques bases). Cette mutation va modifier un acide aminé et donc la structure de la

protéine. Les resultats peuvent étre : une perte de la fonction de la protéine (mutations de P53
par exemple), ou une activation permanente de la protéine (mutation de KIT par exemple).
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c.2.4.2- Méthodes d’étude en génétique des sarcomes

Il s’agit de I’é¢tude du caryotype et de différentes techniques de biologie moléculaire
actuellement les plus utilisées. Les techniques de biologie moléculaire reposent toutes sur la
loi d’appariement spécifique des bases (adénosine—cytosine ; thymine—guanine). La plupart
nécessitent un fragment tumoral congelé qu’il conviendra de prélever a la moindre suspicion
clinique. Certaines des recherches d’anomalies génétiques sont réalisables sur tissus fixés et
inclus en paraffine, dans ce cas, le formol est le fixateur qui permet 1’obtention des meilleurs

résultats.
v' Caryotype

Le caryotype est 1’¢tude de la morphologie des chromosomes au moment de la métaphase.
Cette technique nécessite un fragment de tumeur a 1’état frais, stérile en milieu de culture afin
d’obtenir des cellules tumorales en mitose. Les mitoses sont figées en métaphase a 1’aide d’un
poison du fuseau et les chromosomes colorés pour une étude microscopique. Cette technique
permet de visualiser des anomalies chromosomiques de grande taille (translocation, perte ou
gain de gros segments chromosomiques) mais ne permet pas 1’étude d’anomalies plus fines
(mutation) et ne permet pas forcément d’apprécier correctement des anomalies plus

complexes (gains ou pertes multiples de matériel génétique).
v" Hybridation fluorescente in situ (FISH)

Cette technique utilise une sonde fluorescente constituée de la séquence complémentaire du
segment d’ADN cellulaire a étudier. La séquence étudiée devient ainsi visualisable a I’aide
d’un microscope a fluorescence. On peut ainsi visualiser une amplification (multiplication des
signaux) ou une délétion (perte d’un ou des deux signaux). L’utilisation simultanée de deux
sondes marquées avec des fluorochromes différents permet de détecter des translocations sous

la forme de rapprochements ou d’éloignements anormaux de régions chromosomiques.
v" PCR quantitative

Cette technique utilise un couple d’amorces (séquences d’ADN spécifiques d’une région du
génome) et, par une séquence de dénaturations—¢longations, amplifie le segment d’ADN
compris entre ces deux amorces. En comparant le résultat a celui d’un gene témoin, il est

possible d’évaluer le nombre de copies. Cette technique n’étudie que le segment d’ADN
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compris entre les amorces. Cette étude peut étre réalisée sur de I’ADN obtenu a partir de

fragments tumoraux congelés ou extrait de fragments fixés et inclus en paraffine.

La PCR quantitative permet donc de detecter des amplifications ou des délétions. Cette

technique permet aussi de détecter des translocations ;
v" Hybridation génomique comparative (CGH)

C’est une technique d’étude globale des gains et pertes de matériel génétique par une tumeur.
L’ ADN tumoral est marqué avec un fluorochrome et un ADN témoin normal est marqué avec
un autre fluorochrome. Ces ADN sont hybridés sur des chromosomes métaphasiques normaux
(ou une puce contenant de multiples fragments de chromosomes pour la CGH-array ou puce a
ADN). L’hybridation compétitive des deux ADN va faire que celui présent de facon
prédominante va s’hybrider de facon plus importante. C’est une technique qui permet une
analyse globale du génome d’une tumeur sous la forme de gains et de pertes de matériel
chromosomique. On ne peut pas, par cette méthode, étudier les translocations ou les mutations
ponctuelles.

v’ Séquencage

Cette technique permet d’étudier la séquence d’acide nucléique d’un gene et de la comparer a
la séquence de référence. Elle nécessite de I’ADN tumoral extrait d’un fragment congelé ou
d’un fragment fixé (tissus fixés en formol uniquement). Elle est utilisée afin de caractériser
certaines mutations activatrices d’oncogenes ou inactivatrices d’antioncogeénes susceptibles de

prédire la réponse a certaines thérapeutiques spécifiques.
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Tableau n°5 : Sarcomes des tissus mous présentant une translocation spécifique :

Type tumoral

Translocations

Génes de fusion

Tumeur d"Ewing ; tumewrs
primitives
neurnectodermiques (PPNET)

Tumeur desmoplastique 4
petites cellules rondes
Meélanome des tissus mous |
sarcome 4 cellules claires
Liposarcome myxoide 4
petites cellules rondes
Chondrosarcome myxoide
extrasquelettique

REhabdomyosarcome
alvéolaire

Fibrosarcome congénital
Méplrome mésoblastique
Synovialosarcome

Demmatofibrosarcome

Sarcome stromal endométrial
Tumeur myofibroblastique
inflammatoire

Sarcome fibromyxoide
de bas grade

Sarcome albvéolaire
des parties molles

11 220q24 ;. ql2)
21 ; 22%q22 ; gl 2)
H2 ; 22Mg33 ; gl2)
HT o 22Wp22 ;q12)
W17 22q12 ; gl 2)
1 22Wp36 ; gql2)
1l 220p13 ; gl2)

W12 224q13 ; ql2)

W12 16KHgl3 ; pl 1)
W12 224q13 ; ql2)
HO ; 22Wg22 ; gl12)
9 1THg22 ; gll)

H2 ; 134g35 ; qld)
1 ; 13Mp36 ; qld)
W12 150p13 ; g25)

X 1Eupl L2
gl1.2)

ri 17 : 22)g22 ;
ql3)

7 1THpl3 ; g21)
tl: 2Hg21.2 ; p23)
2 1TMp23 ; g23)
2 11 Hp23 ; pl5.5)
H2 2Wp23 gl3)

7 16MHg33  pll)

X 17Hpl 1 ; q25)

EWS-FLI!
EWS-ERG
EWS-FEV
EWS-ETVI
EWS-ETVY (EIAF}
EWS-2850G
EWS-WTI

EWS-ATFI

TLS (FUSCHOFP
EWS-CHOP
EWS-TEC (CHN}
TAFIGE (RBP3G}
TEC (CHN)
PAX3-FKHR
PAX7-FKHR
ETV6 (TEL}-NTRE3
(TREC)

SYT-58X7
SYT-55%2
S¥T-58%4
COLIAI-PDGFR

JAZFT - JJAZ ]
TPM3-ALK
CLTC-ALK
CARS-ALK
RANBP2-ALK
FUS-CRER3L2

TFE3-ASPL
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4.4-Classification

Toutes les informations recueillies des différentes investigations sus-décrites nous permettent

généralement de classer le sarcome.

Ce tableau reprend les types de sarcomes des tissus mous et de tumeurs a malignité

intermédiaire rarement métastatiques de la classification de I’OMS 2002(13).

Tableau n°6 : sarcomes des tissus mous et de tumeurs a malignité intermédiaire rarement
métastatiques de la classification de I’OMS 2002 (13).

Ligne de différenciation

Timenrs & malignité intermédiaire
(raremen! méiasiasianies)

Timeurs malignes

Tumeurs adipeuses

Tumewrs fibroblastiques-myofibroblastiques

Tumewrs dites fibrohistiocytaires

Tumeurs du muscle lisse
Tumeurs péricytaires (périvasculaires)
Tumeurs du muscle strié

Tumeurs vasculaires

Tumeuwrs chondro-osseuses

Tumewrs 4 différenciation incertaine

Tumeur lipomateuse atypique-liposarcome bien
differencie

Tumeuwr fibreuse solitaire-hémangiopéricytome

Tumeur myofibroblastique inflammatoire
Sarcome myofibroblastique de faible grade
Sarcome fibroblastique myxoinflammatoire
Fibrosarcome infantile

Tumeur fibrohistiocytaire plexiforme
Tumeur 4 cellules géantes des tissus mous

Hémangioendothéliome rétiforme
Angioendothéliome papillaire intralymphatique
Hémangioendothéliome composite

Sarcome de Kaposi

Histiocytofibrome angiomatoide

Tumeur fibromyxoide ossifiante
Tumeuwr mixte-myoépithéliome-parachordome

Liposarcome dédifférencié
Liposarcome myxoide

Liposarcome & cellules rondes
Liposarcome pléomorphe
Liposarcome mixte

Liposarcome (sans autre spécification)
Fibrosarcome de type adulte
Myxofibrosarcome

Sarcome fibromyxoide de faible grade et tumeur
hyalinisante & cellules fusiformes
Fibrosarcome épithélioide sclérosant

Sarcome indifférencié pléomorphe (« MFH pléo-
morphe »)

Sarcome indifférencié pléomorphe 4 cellules géantes
(e« MFH a cellules géantes »)

Sarcome indifférencié pléomorphe inflammatoire

{« MFH mflammatoire »}

Leiomyosarcome

Tumeur glomigue maligne

Rhabdomyosarcome embryonnaire (v compris 4 cel-
Iules fusiformes. botryoide, anaplasique)
Rhabdomyosarcome alvéolaire {y comypris solide,
anaplasique)

Rhabdomyosarcome pléeomorphe
Hémangioendothéliome épithélioide

Angiosarcome

Chondrosarcome mésenchymateux
Ostéosarcome extrasquelettique

Sarcome synovial

Sarcome épithélioide

Sarcome alvéolaire des parties molles

Sarcome & cellules claires des tissus mous
PNET (Tumeur périphérique neuroectodermique)
Tumeur d'Ewing extrasquelettique

Tumeur desmoplastique 4 cellules rondes
Tumeur rhabdoide extra-rénale

Mésenchymome malin

Tumeurs & différenciation périvasculaire épithélioide
{PECome)

Sarcome intimal
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Les principales formes des STM localisés au niveau du RP par ordre décroissant de fréquence
sont : (26- 58)

4.4.2- Liposarcomes

Dans le RP, c’est la variété de sarcome la plus fréquente (41%) (26-58). Il est de pronostic
plus mauvais que celui des extrémités. Ils se développent principalement au niveau de la

région périrénale et prennent souvent un volume important au moment du diagnostic (88).
Les liposarcomes sont classés selon la classification de I’OMS 2002 en (13):
v" Liposarcomes bien différenciés avec les sous types :
- adipocytaire (lipome —like),
- sclérosant,
- inflammatoire,
- & cellules fusiformes.
v" Liposarcomes dédifférenciés.
v" Liposarcomes myxoides / a cellules rondes.
v" Liposarcomes pléomorphes.
v" Liposarcomes de type mixte et/ou combiné.

On va détailler les variétés de liposarcomes les plus fréquemment rencontrées dans cette
localisation :
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4.4.1.1- Liposarcomes bien différenciés (LBD) (26-58)

Les LBD représentent 20% des SRP et sont constitués d’adipocytes matures simulant un
lipome mais comportent, soit des lipoblastes (cellules de taille variable , comportant une ou
plusieurs vacuoles cytoplasmiques optiqguement vides de maniere homogene , a bords nets
refoulant et encochant le noyau), c’est le cas du liposarcome adipocytaire, soit de larges
bandes fibreuses renfermant des cellules pléomorphes a noyaux volumineux ou multiples,
c’est le cas du liposarcome sclérosant, soit enfin un infiltrat inflammatoire diffus ou nodulaire

c’est le cas du liposarcome inflammatoire(46).

La difficulté qui se pose est de distinguer ce sarcome d’un lipome. La positivité presque

constante et relativement spécifique des anti MDM2, et CDK4 est une aide utile.
4.4.1.2- Liposarcome dédifférencié

Il se définit par la coexistence d’un liposarcome bien différencié¢ et d’un sarcome de haut
grade non lipogénique et dont la morphologie ressemble a celle d’un histiocytome fibreux

malin (MFH) ou d’un fibrosarcome.

Cette variante représente 10 a 20% des liposarcomes et siege au niveau du RP dans 75% des
cas. Leur taux est en augmentation grace a une meilleure reconnaissance fondée sur des
techniques de biologie moléculaire. lls sont caractérisés par une amplification des genes
MDM2 et CDK4, ce qui a permis de reclasser la plupart des MFH et une partie des

Iéiomyosarcomes comme étant la composante dédifférenciée de liposarcome (46).

Sur le plan histologique, il existe 2 composantes, d’importance extrémement variée, séparées
de facon généralement abrupte, plus rarement graduelle et exceptionnellement chevauchées :
liposarcome bien différencié (souvent type sclérosant) et sarcome de haut grade non
lipogénique avec des cellules fusiformes ou pléomorphes de densité élevée ressemblant a un

histiocytome fibreux malin ou a un fibrosarcome.

Le pronostic de cette variété se caractérise par son agressivité plus importante avec

augmentation du risque metastatique.
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Cette forme expose le pathologiste a un double risque :

v celui de ne pas identifier les zones dédifférenciées lorsqu’elles sont peu représentées,
faisant sous-estimer 1’agressivité du liposarcome qui serait alors classé comme une forme
bien différenci¢e, d’ou I’intérét d’un échantillonnage codifi¢ de la piéce opératoire en

insistant sur les zones hétérogenes,

v et celui de ne pas reconnaitre, en cas de composante dédifférenciée prédominante, les
secteurs de liposarcome conventionnel et donc de classer ces lésions comme des sarcomes
indifférenciés de haut grade de type MFH ou fibrosarcome qui sont de plus mauvais
pronostic. Certains estiment que la plupart des MFH RP serait des liposarcomes
dédifférencies, constatation fondée sur les données de la biologie moléculaire (148).

4.4.1.3- Liposarcomes pléomorphes et myxoides
Les liposarcomes pléomorphes et myxoides sont rares au niveau du rétropéritoine (148).
4.4.2- Léiomyosarcome

C’est le 2" SRP en terme de fréquence (28% des SRP). Le diagnostic de malignité dans cette
localisation repose sur 1’anisonucléose et sur la présence de mitoses (149). Dans le RP, ils ont

un pronostic particulierement mauvais du fait du fort potentiel métastatique.
4.4.3- Histiocytome fibreux malin

Troisieme en fréquence (7% des SRP), voit son incidence diminuer car il s’agit aujourd’hui
d’un diagnostic d’exclusion. lls sont considérés comme des sarcomes peu différenciés

inclassés a génomique complexe (150).
4.4.4- Fibrosarcome

Les fibrosarcomes représentent 6% des SRP et constituent un groupe de tumeurs
fibroblastiques dont la fréquence est devenue limitée a 1- 3% des sarcomes de ’adulte (66).
C’est un diagnostic d’élimination. En effet, la plupart des tumeurs considérées avant comme
fibrosarcomes ont été classées comme des fibromatoses agressives desmoides, des
histiocytomes fibreux malins, des tumeurs malignes des gaines des nerfs périphériques ou des
synovialosarcomes du fait des criteres diagnostiques plus précis essentiellement histologiques

couplés a I’'THC pour éliminer les autres diagnostics différentiels.
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4.4.5- Rhabdomyosarcome

Tumeur de ’enfant de moins de 10 ans. La forme la plus fréquente est I’embryonnaire et se
voit surtout chez I’enfant. La variante alvéolaire est plus agressive et survient chez 1’adulte

jeune.
4.4.6- Synovialosarcome

Tumeur mésenchymateuse a cellules fusiformes a différentiation épithéliale variable

caractérisee par une translocation chromosomique spécifique : t(X;18) (p11;qll) (66).
4.4.7- Angiosarcome

Localisation rare de ce sarcome ou il est souvent de forme épithélioide. Son pronostic est
particulierement défavorable.

4.4.8- Sarcome indifférencié

Sarcome sans différenciation identifiable de pronostic souvent défavorable.
4.4.9- Sarcomes inclassés

4.5- Grading histopronostique et stadification

4.5.1- Grading

Le Grading des sarcomes est une des contributions les plus importantes des pathologistes au
traitement des sarcomes. Ceci en identifiant les patients a haut risque de métastase et ceux
pouvant bénéficier de thérapies adjuvantes.

Il existe plusieurs systemes de grading dont le plus utilisé est celui de la FNCLCC qui est

basé sur 3 parametres morphologiques (voir tableau n°7).
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Tableau n°7 : Systéeme de grading FNCLCC. Définition des paramétres (130) :

Différenciation tumorale
Score | Sarcomes ressemblant trés étroitement au tissu mésenchymateux
adulte (exemple : Biomyosarcome de faible grade de malignité)
Sarcomes dont le type histologigue est certain (exemple : lipo-
sarcome myxoide)
Score 3 Sarcomes embryonnaires et mdifférenciés, sarcomes de type
histologique mcertain, sarcomes synoviaux, ostéosarcomes, tu-

Score

| o]

mewrs primitives newroectodenniques (PNET)
Décompie des mitoses

Score 1 Zéro i neuf mitoses—dix champs (G = 40}
Score 2 10-19 mitoses—dix champs
Score 3 Supérieur ou égal 4 20 mitoses-dix champs

Nécrose mmorale

Score 0 Pas de nécrose

Score | Inférieur 4 30 % de nécrose tumorale

Score 2 Supérieur ou égal 4 30 % de nécrose tumorale
Grade Histologigue

Grade 1 Score 2, 3

Grade 2 Score 4, 5

Cirade 3 Score 6-8

Il faut retenir que, comme tout systéme de grading, celui de la FNCLCC présente des limites :

v le fait que ce systéme ne s’applique qu’aux STM et non a ceux des visceres,

v le fait que ce systéme ne s’applique qu’aux STM de ’adulte et non a ceux de I’enfant,
v le fait que ce systeme est peu performant pour les rhabdomyosarcomes (151),

v le fait que certains types histologiques définissent par eux-mémes leur grade tels les

liposarcomes adipocytaires qui sont définis comme Iésion de bas grade.

A noter que le grading histopronostique sur matériel microbiopsique pour les lésions
paraissant de faible grade doit étre retenu avec prudence. Un haut grade ou un grade au moins
intermédiaire peut étre authentifié si tous les éléments sont présents sur le matériel
microbiopsique. Le risque est de sous-estimer le grade du fait de I’exiguité des prélévements

et de I’hétérogénéité tumorale.

La categorie des tumeurs de bas grade signifie typiquement une agressivité essentiellement
locale, avec un potentiel métastatique faible voire nul ; quant a celle des tumeurs de haut

grade le potentiel métastatique a distance est élevé (8, 58, 131, 136, 198).
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4.5.2- Stadification :

Tableau n°8 : Stadification des STM( AJCC/UICC)(82)

Tm primitive

TO pas de tm visible

T1 Tm<5cm

T2 Tm>5cm

GG régionaux

NO Aucune atteinte des gg régionaux

N1 Métastases gg régionales

Métastases

MO Pas de métastase a distance

M1 Métastase a distance

Les STM sont classes dans le systtme TNM de I’American Joint Commitee on Cancer
/International Union Against Cancer( AJCC/UICC) (voir tableau n°8)

Ce systeme est toutefois mal adapté aux SRP dans la mesure ou ces tumeurs sont quasiment
toujours profondes et volumineuses ce qui conduit a les classer T2MONO au moment du

diagnostic.

Le déterminant majeur du stade est donc le grade histopathologique, ce qui rend ce systeme

peu discriminant et d’un faible intérét.
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4.4.6- Conclusion

En fait, le domaine des tumeurs des tissus mous, les 15 derniéres années, a été marqué par une
évolution considerable, liée aux progres de la biologie moléculaire et de la cytogénétique. Ces
nouvelles données, ont conduit & des remaniements de la classification des sarcomes. Les
outils des pathologistes se sont perfectionnés. L’immunohistochimie s’est enrichie de
nouveaux anticorps plus spécifiques. L’affinement des techniques autorise souvent le
diagnostic sur des microbiopsies. La piéce opératoire est examinée dans des conditions
standardisées. Le pathologiste apporte les éléments du diagnostic, et concourt a 1’évaluation
du pronostic et a la prédiction de la réponse aux traitements medicaux. Il participe pleinement

a la décision thérapeutique, qui ne saurait étre que pluridisciplinaire (151).
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V- TRAITEMENT
5.1-Introduction

La rareté des sarcomes des tissus mous et leur hétérogénéité, histologique et topographique,
entravent la réalisation d’études prospectives. Dans la littérature médicale, les données
disponibles concernant les sarcomes rétropéritonéaux, sont limitées a des series
rétrospectives. Ceci rend difficile la formulation de stratégie optimale et définitive de prise en

charge de ces tumeurs.

La stratégie thérapeutique des sarcomes rétropéritonéaux doit étre prise en concertation
multidisciplinaire. La chirurgie est le traitement de référence. Seule la résection complete en
monobloc et sans effraction peut améliorer le pronostic de ces tumeurs (47, 52, 53, 58, 59, 95,
96).

Les données de la littérature médicale concernant la chimiothérapie et la radiothérapie en
monothérapie sont discordantes et non encourageantes (52, 97) ; la combinaison de la chimio-
radiothérapie en préopératoire est prometteuse (98). Le développement des thérapeutiques
ciblées et leur application dans les sarcomes laissent beaucoup d’espoir pour améliorer le

pronostic de ces tumeurs dans 1’avenir (99).
5.2- Le traitement chirurgical des sarcomes rétropéritonéaux

La chirurgie est actuellement le seul traitement efficace reconnu dans les sarcomes
rétropéritonéaux. Elle doit étre bien indiquée ; surtout que plus de la moitié des tumeurs
rétropéritonéales ne sont pas des sarcomes et ne relévent pas forcément d’un traitement
chirurgical d’emblée (59, 100). En plus que certains sarcomes rétropéritonéaux sont a la
limite de la résécabilité et sont susceptibles de bénéficier d’un traitement néoadjuvant afin

d’améliorer les marges d’exéreses ou I’ampleur du geste chirurgical.
5.2.1- La stratégie opératoire

La stratégie opératoire doit étre planifiée sur une imagerie médicale de bonne qualité ; elle
doit avoir pour but d’assurer la résection complete de la tumeur avec marges chirurgicales
saines ; surtout qu’aucune autre thérapeutique ne peut rattraper les insuffisances de la

chirurgie et que la résection incompléte n’a pas montré de bénéfice (46, 101).
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Cette stratégie doit préciser, chez un patient préparé :
1- le type d’installation :

La position est fonction des rapports et de I’extension de la tumeur. Le champ opératoire doit
prévoir toutes les éventualités d’¢élargissement de la voie d’abord ou d’un geste li¢ a une

éventuelle complication ou situation probable.
2- le type de ou des voies d’abords adaptées :

La voie d’abord doit permettre une bonne exposition avec la moindre traction sur la tumeur ;
une laparotomie médiane complétée d’un refend transversal uni ou bilatéral lors d’une tumeur
pan-abdominale est souvent nécessaire. Elle doit rendre possible une exérése tumorale en
monobloc en cas d’extension tumorale dans un trou de conjugaison ou dans un défilé

anatomique par la combinaison de deux voies d’abord.
Elle doit prévoir vérifier en peropératoire :

1. L’absence de sarcomatose péritonéale et de métastases hépatiques passées inapercues a

I’imagerie médicale et qui sont deux contre-indications a 1’exérése.

2. Le passage au niveau des points qui sont douteux ou a la limite de résection sur les
données de 1’imagerie, avant de s’engager dans 1’intervention, afin d’éviter les résections

incompletes qui n’apportent aucun bénéfice en plus d’une morbidité élevée.

Elle doit définir les plans de passage, et les organes et les structures a réséquer en

monobloc avec la tumeur.

Et elle doit prévoir les éventuelles reconstructions (pariétale, vasculaire, vaginale...) et

faire les préparations nécessaires.
5.2.2- Type de chirurgie

Le type de résection doit s’adapter a 1’état général du patient, aux rapports de la tumeur avec
les organes et les structures adjacents sur les données de 1’imagerie, et a 1’agressivité de la

maladie.

1- La résection compléte simple ou I’énucléation est ’exérése de la tumeur seule, qui a été
libérée des viscéres avoisinants macroscopiquement non envahis. Parfois elle est la seule

résection possible surtout lors de localisations ne permettant pas de s’élargir ou quand le
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risque d’¢largissement est démesuré par rapport au bénéfice. Elle est pratiquée chez 23% des

opérés dans la série de 1’ Association Francaise de Chirurgie (7, 46, 88, 102, 103).

2- La résection élargie de principe est lorsque des visceres, apparemment non envahis par
la tumeur, ont été réséqués systématiquement pour éviter la surprise d’effraction tumorale et
d’envahissement microscopique des marges chirurgicales. Elle est le type de chirurgie
recommandé par la majorité des équipes pour ces tumeurs (58, 59, 102). Elle est pratiquée
chez 35% des opérés dans la série de I’AFC 2006 (88).

3- La résection élargie de nécessité correspond a I’ablation de viscéres ou d’organes
macroscopiquement envahis ou englobés par la tumeur. Elle est pratiquée chez 40% des

opérés dans la série de I’AFC. Le nombre médian d’organes réséqués était de 2 (de 1 a 7)
(88).

Lors de la résection chirurgicale compléte, le taux de marges microscopiquement saines est de
59% (104).

4- La résection partielle ou cytoréduction n’a pas montré de bénéfice sur la survie (46,
101) en dehors du cas du liposarcome bien différencié. Elle doit étre réservée pour certaines
complications comme 1’occlusion intestinale par compression quand le geste opératoire peut
améliorer la qualité de vie sans risque majeur. La médiane de survie est de 2ans (28). Dans
I’analyse de 500 patients avec SRP traités a la Memorial Sloan-Kettering Cancer Center, la
survie médiane est de 103 mois pour ceux résequés completement et de 18 mois pour ceux
non réséques ou a résection incomplete (58). A noter que le taux de morbidité est aussi élevé

que lors d’une chirurgie élargie.

5- L’exploration avec biopsie : Devant la découverte d’une sarcomatose ou de métastases
hépatiques non diagnostiquées en préopératoire, ou devant I’impossibilité de résection en
peropératoire (46), seule une biopsie est indiquée. C’est le cas de 02% des opérés dans la série
de I’AFC (88).

6- La reprise chirurgicale systématique concerne des patients qui avaient eu initialement
une chirurgie considerée comme non carcinologique, mais sans reliquat macroscopique
évident sur le scanner post-opératoire. Parmi les 21 patients de la série de I’AFC repris

systématiquement, du fait de I’insuffisance de la premicre intervention, un reliquat tumoral, a
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été retrouve dans 85% des cas (88). Elle permet d’améliorer relativement le taux de contréle

local.

7- La chirurgie des récidives locales (58) : La chirurgie est également le traitement de
référence des récidives. Elle doit étre bien réfléchie sur les données de 1’imagerie
locorégionale, du bilan d’extension a distance, et de 1’état du patient. Les facteurs influengant
la reprise chirurgicale sont: le type de chirurgie antérieure (adhérences et fibrose), les
rapports de la récidive (organes et structures vitaux), et les autres thérapeutiques antérieures

(radiothérapie et chimiothérapie) (105).

8- Chirurgie de reconstruction : Au cours de la chirurgie des SRP, on peut avoir recours a
différentes reconstructions qui doivent toujours étre prévues et ne rien laisser au hasard. Cette

reconstruction peut intéresser le diaphragme, 1’arcade crurale, les vaisseaux, le vagin...

9- La chirurgie des sarcomatoses : La résection macroscopiquement complete des implants
péritonéaux est parfois possible. L’association d’une chimiothérapie intrapéritonéale a cette

chirurgie compléte est en cours d’évaluation.

10- La notion de compartiment admise au niveau des membres peut se défendre, sur le plan
anatomique, pour la loge rénale ; qui est totalement limitée par le fascia périrénal. L exérése
de la totalité de la loge rénale, en présence de tumeur respectant le fascia rénal, doit étre
considérée comme une compartimentectomie ; et elle est la seule exérése au niveau du RP
permettant de respecter les principes chirurgicaux des STM. Ainsi le contrdle local de cette

localisation doit étre théoriquement supérieur aux autres localisations au sein du RP.
5.2.3- Les données de la littérature sur la chirurgie des SRP

La chirurgie des SRP est I’exemple type de chirurgie personnalisée. Elle a beaucoup bénéficié
des progres de I’imagerie médicale. C’est une chirurgie difficile qui exige une expérience
chirurgicale et une compétence en lecture de 1’imagerie médicale permettant de planifier

I’intervention. Néanmoins le taux élevé des récidives locales reste un défit.

1- Le taux de resecabilité de ces tumeurs est passé en 15 ans de 50% (100) a plus de 80%
(51, 102), avec une grande hétérogénéité dans la litterature medicale concernant le taux de
résécabilité qui va de 25 a 95% et la qualité de I’exérése généralement liée a 1’expérience de
chaque centre (50,105) ; parmi les facteurs influencant ce taux de résection, on trouve :
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I’expérience du chirurgien dans le traitement de ces tumeurs, le type de recrutement, et les

critéres appliqués pour la proposition de 1’intervention chirurgicale par chaque équipe (105).

Le groupe sarcome Hollandais (50) a montré que la probabilité de résection compléte était

significativement plus élevée dans les centres de référence que dans les autres centres.

2- L’obtention de clairances suffisantes est difficile du fait des contraintes anatomiques de
I’espace rétropéritonéal et de la taille tumorale souvent importante. Ceci explique le taux
élevé des récidives locales ou péritonéales, a 5ans de 44 a 85% (9,51), rapporté dans les séries

de SRP, et le taux de 80% de déces par récidives locales dans les SRP sans métastase (106).

Dans les STM des membres, il a été¢ démontré que 1’énucléation est un facteur de récidive
(107,108). En effet, la croissance des STM est centrifuge et la pseudocapsule est constituée
d’un front de cellules tumorales densifiées : le plan de clivage qui passe au contact de cette

pseudocapsule laisse a distance, dans les tissus adjacents, des reliquats microscopiques (109).

L’importance d’avoir des marges de résection négatives est également soulignée par plusieurs
auteurs dans le cas des SRP (110, 111, 118). Ainsi, Singer démontre déja en 1995 que le taux
de survie a 5ans est de 70% aprés résection microscopiquement compléte, de 40% apres
résection microscopiquement incomplete, et de 16% seulement aprés résection
macroscopiquement incompléte (58). De méme dans une étude portant sur 500 sarcomes
tronculaires, les patients qui avaient des marges positives, parmi ceux dont ’exérése était
macroscopiquement compléte, avaient un risque de déces lié a la maladie multiplié par deux
(58).

3- La qualité des marges chirurgicales et 1’absence d’effraction tumorale sont capitales dans
la détermination du pronostic. Le risque de I’effraction est 1’essaimage péritonéal (113).
L’équipe de MD Anderson montre que les patients qui ont eu une rupture tumorale, méme
suivie d’une résection macroscopiquement compléte ont le méme pronostic que les patients

qui ont eu une résection incompléete avec une médiane de survie de 17 mois.

4- Compte tenu du volume tumoral et des contraintes anatomiques du RP, 1’exerése est
souvent marginale et impose fréquemment, dans 50 a 80% des cas, une chirurgie en monobloc
étendue aux organes adjacents (46, 47, 52, 58, 101, 114, 115). Dans Une série de 278 SRP

primitifs localisés, 77% des patients ont eu une résection d'organes adjacents : rein, surrénale,
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pancréas, rate, célon, utérus, vessie, gros vaisseaux (58). Dans une série de 141 SRP, 25
avaient un envahissement des gros vaisseaux et ont bénéficié d'une exérése élargie avec

pontage ou dérivation vasculaire (116).

Afin d'optimiser les chances de marges négatives, certains auteurs recommandent I'exérese
élargie systématiquement aux organes adjacents a la tumeur, méme en [l'absence
d'envahissement évident (58, 59). Il s'agit donc d'une chirurgie complexe et le plus souvent
multidisciplinaire. La voie dabord est transpéritonéale (58,116). La mortalité opératoire
rapportée est de 4% (58,116) et la morbidité d'environ 30% (116).

5- La récidive locale est un facteur défavorable de la résécabilité retrouvé par plusieurs
auteurs (51, 102). Selon I’analyse de la série de Lewis JJ et col. portant sur 500 patients (58)
le taux de résection compléte passe de 185/231 a 35/61 lors de la premiere récidive, a 8/24

lors de la deuxiéme récidive et a 1/7 lors de la troisiéme récidive.
6- Le grade et sous type histologique

Le grade est un facteur indépendant de risque aussi bien pour les récidives locales que pour
les métastases (27, 28, 51, 102, 117). Dans I’étude de Singer (112), les patients qui ont un
sarcome de haut grade ont un risque de mortalité multiplié par huit par rapport a ceux qui ont
une tumeur de bas grade. Dans 1’étude de Lewis (58), les patients opérés d’une tumeur de
grade 1 ont une médiane de survie de 12ans alors que ceux qui ont une tumeur de grade 2 ont

une médiane de survie de 2,5ans.

Les liposarcomes bien différenciés ont un meilleur pronostic, que la tumeur soit primitive
(51,118) ou qu’il s’agisse de récidive (119). Dans 1’étude de Singer, le caracteére dédifférencié
multiplie par six le risque de décés avec un risque de récidive locale de 83% et un risque

métastatique de 30% a 3 ans.
7- Morbidité chirurgicale (82)

Ce sont des opérations complexes. La mortalité opératoire moyenne est de 3% avec des
extrémes variant de 0 a 5% (9, 49, 51, 54, 58, 120, 121, 122, 123, 124, 125, 88, 126, 127).
Les complications postopératoires séveres sont plus rarement rapportées et s’échelonnent de
5% a 38%(51, 101, 110, 9, 123, 49, 125, 110, 88), voire 48%(102).
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8- La survie globale a 5ans et a 10ans est successivement de 39% a 57% et 21% (104, 128,
88).

5.3- Chimiothérapie

Le traitement de référence des sarcomes rétropéritonéaux (SRP) est la chirurgie y compris lors
des récidives locales. La chimiothérapie est souvent réservée aux tumeurs localement
avancées non réséecables et aux formes métastatiques. Les drogues utilisées sont les mémes
que celles utilisées pour les sarcomes des tissus mous (STM) des autres localisations. Les
données de la littérature concernant la chimiothérapie des STM sont pauvres et incluent les
SRP dans I’ensemble.

5.3.5- Drogues conventionnelles en monothérapie

En monothérapie, trois drogues sont considérées comme actives: la doxorubicine,

I’ifosfamide, et la dacarbasine(153).
La doxorubicine est souvent administrée a la dose de 60mg/m2 tous les 21 jours.

L’épirubicine et la doxorubicine liposomale ne semblent pas avoir une efficacité supérieure a

celle de la doxorubicine. Cependant, la doxorubicine liposomale est mieux tolérée (154).

L’augmentation des doses d’ifosfamide de 5 a 15g/m? a permis d’augmenter le taux de

réponse de 6 a 40% au prix d’une toxicité hématologique importante (156, 157).

La dacarbasine donne des résultats un peu inférieurs. Elle permet le rattrapage en cas d’échec

de la doxorubicine ou de I’ifosfamide.
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5.3.6- Polychimiothérapie

Elle est basée sur la combinaison des drogues efficaces en monothérapie. L’étude de
1I’Organisation Européenne pour la Recherche et le Traitement du Cancer (EORTC) n’a pas
montré des différences significatives en terme de réponse entre la doxorubicine seule et

I’association doxorubicine et 1’ifosfamide a 5g/m? (158).

L’étude d’Edmonson et al. (159) randomisée a montré en gain du taux de réponse passe de 20
a 34% lors de I’association d’ifosfamide a 7,5g/m2 a la doxorubicine au prix d’une
augmentation de la toxicité hématologique. Aussi, une augmentation significative du taux de
réponse et du temps de progression a été notée lors de 1’association de dacarbasine a la
doxorubicine dans I’é¢tude d’Antman (160) au prix d’une forte toxicité hématologique.
Cependant, aucune de ces études n’a montré d’amélioration de la survie globale avec la

polychimiothérapie.

La survie a 5ans a pu étre améliorée, 23% lors d’intensifications thérapeutiques suivies de

greffe de cellules souches contre 10% dans les séries historiques (161).

A noter que la fréquence de la néphrectomie lors de la chirurgie des SRP limite les protocoles

de chimiothérapie incluant 1’ifosfamide.
5.3.7- Les nouvelles drogues cytotoxiques
5.3.3.1- L’ecteinascidine (ET-743)

Des essais menés ont montrés la bonne efficacité de cette drogue sur le liposarcome et sur le
Iéiomyosarcome avec un allongement de la survie sans progression. Cependant, il a été noté,
en rapport avec la toxicité de cette drogue, une élévation des transaminases de grade 3 a 4
chez 50% des patients et une neutropénie de grade 3 a 4 chez 50% des patients (162).

Les etudes micro-array peuvent dans 1’avenir Sélectionner les patients sensibles a
I’ecteinascidine (ET-743) (163).

5.3.3.2- Les taxanes

Il est généralement admis que ces drogues sont inactives ou peu actives sauf dans les

angiosarcomes ou en combinaison avec la gemcitabine (164, 165, 166, 167).
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5.3.3.3- La gemcitabine

Elle a montré une activité intéressante dans les léiomyosarcomes (168, 169) et une grande
synergie avec le docetaxel (170).

5.3.8- Thérapies ciblées

Des résultats préliminaires encourageants ont été rapporés avec l'usage de 1’AP23573
(inhibiteur de mTOR) dans le 1éiomyosarcome, le liposarcome et les sarcomes 0sseux, mais
doivent étre confirmés (171).

5.3.5- Stratégies

5.3.5.1- Chimiothérapie néoadjuvante

a- Chimiothérapie néoadjuvante conventionnelle

La seule étude randomisée avec des sarcomes non rétropéritonéaux n’a pas montré de

bénéfice en terme de survie (172).

b- Chimiothérapie-hyperthermie néoadjuvante

Les résultats sont encourageants mais doivent étre confirmés (173, 174).
c- Radio-chimiothérapie néoadjuvante

Elle permet d’améliorer le taux de résécabilité (175,98).

5.3.5.2- Chimiothérapie adjuvante

Elle reste controversée dans les sarcomes et de nombreux essais n’ont pas pu montré

d’augmentation significative de la survie globale. Ainsi elle ne devrait pas étre proposée en
dehors des essais (176).

5.3.7- Traitements loco-régionaux
5.3.6.1- Chimiothérapie hyperthermique en phase avancée

Cette approche associant une hyperthermie régionale est en évaluation et mérite plus

d’investigations.
5.3.6.2- Chimiothérapie intra-péritonéale dans les sarcomatoses

Contrairement aux carcinoses, cette approche et encore mal évaluée dans les sarcomatoses et

nécessite plus d’investigations (177, 178).
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5.3.7- Conclusion

Les études avenir vont probablement éclater les STM en sous groupes de sensibilités
différentes aux drogues cytotoxiques. Ainsi un protocole combinant chimiothérapie et
radiothérapie et/ou hyperthermie régionale pourrait étre adapté pour chaque sous groupe. Les
thérapeutiques ciblées semblent prometteuses dans certains sous types de sarcomes.

5.4- Radiothérapie

L’expérience de I’utilisation de la radiothérapie en adjuvant dans les sarcomes des tissus
mous (STM) des membres est trés encourageante (179, 180, 181, 182). L’association
chirurgie-radiothérapie est actuellement admise comme standard dans les STM des membres
de haut grade et de grade intermédiaire. Cependant son utilisation a dose thérapeutique au

niveau du rétropéritoine se trouve limitée par sa toxicité elevée.

Les données actuelles sur la radiothérapie externe ne permettent pas de I’indiquer
systématiquement en complément a la résection complete pour les sarcomes rétropéritonéaux
(SRP). Elle n’a pas montré de bénéfice sur la survie globale mais peut améliorer le controle
local (183, 184, 117). Différentes modalités ont été utilisées, mais les données disponibles ne
permettent pas de déterminer la séquence la plus efficace et la moins toxique. Le bénéfice réel
de la radiothérapie dans les SRP reste a déterminer et seule des études prospectives

randomisées peuvent apporter la réponse.
5.4.1- Radiothérapie externe
5.4.1.1- Radiothérapie adjuvante

Le but de I’association de la radiothérapie a la chirurgie est de diminuer le risque de rechute
locale particulierement trés élevé dans les SRP (80% a 5ans). La radiothérapie est trés souvent
utilisée et elle n'est cependant pas systématique et ses bénéfices sont discutés (96). En effet,
les données disponibles reposent essentiellement sur des études rétrospectives avec des
résultats discordants. Certaines de ces études ont montré un bénéfice de la radiothérapie (27,
103, 124) alors que d’autres n’ont montré aucun impact (7, 101, 112, 185, 186).
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Ainsi, par exemple, dans la série du Princess Margaret Hospital portant sur 104 patients, le
délai de survenue de la rechute locale a été trés significativement retardé en cas de
radiothérapie postopératoire apres exerese complete (30 mois si chirurgie complete exclusive
versus 103 mois si radiothérapie postopeératoire adjuvante) (103). Dans une étude portant sur
51 patients a Bordeaux, 51% des malades ayant eu une irradiation postopératoire ont récidivé
localement (186). En 2001, le groupe Sarcome de la FNCLCC a étudié les facteurs
pronostiques des sarcomes rétropéritonéaux (117). Cette étude a porté sur 145 patients non
métastatiques traités entre 1980 et 1994. Le traitement a comporté une chirurgie chez 96% des
patients ; la résection était compléte dans 65% des cas ; et une radiothérapie externe a été
associée chez 56% des patients. La survie globale a 5ans a été de 49%, et la survie sans
rechute locale a été de 43% chez les patients ayant eu une exérése compléte. Le contrdle local
a été amélioré de facon trés significative par la radiothérapie. L’analyse multivariée a montré
que le risque de rechute locale était réduit d’un facteur 3 par la radiothérapie a la dose
médiane de 48 Gy, lorsqu’elle était associée a une chirurgie compléte. L’autre facteur
pronostique influant sur le contréle local a été le haut grade anatomopathologique. Les auteurs
ont conclu que I’hypothése selon laquelle la radiothérapie postopératoire améliorerait le
controle local devrait étre validée par une étude multicentrique randomisée. Cependant, la

morbidité de la radiothérapie, en particulier la toxicité digestive, peut étre importante.

Dans 1’étude de Cody (187), la survie sans récidive a 5ans, qui est de 17% apres chirurgie, est

portée a 35% en cas de radiothérapie postopératoire.

Il parait donc important de valider I’hypothése d’une amélioration du contrdle local des
sarcomes rétropéritonéaux, dont [I’exérése est optimale, avec une radiothérapie

conformationnelle, mais en évaluant précisément la toxicité dans une étude randomisée.

La radiothérapie postopératoire réduirait le taux de récidive locale, mais aucun impact
spécifique sur la survie n'a été démontré (183, 184, 117). La toxicité digestive était
significative 20 a 30% ; le risque de gréle radique est augmenté en cas de chirurgie
abdominale préalable (183, 96, 188, 189, 185). Cette toxicité s’explique par 1’exposition des
anses intestinales a la dose totale d’irradiation du fait des adhérences au niveau du lit tumoral

en plus de la disparition du refoulement assuré par la tumeur en place.
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Deux études phase III ont démontré ’efficacité de la radiothérapie dans la réduction du taux

des récidives locales apres résection compléte des STM des membres et du tronc (189, 190).

L’extrapolation de ces études phase III et des études rétrospectives sur le traitement des SRP
(103, 191) suggére que la radiothérapie externe postopératoire peut diminuer le taux des
récidives locales. Cependant, sur le plan pratique, la fréquence de la toxicité gastro-
intestinale, surtout avec la fixité du gréle au niveau du site de résection, et neurologique

pousse a réduire la dose de radiothérapie délivrée.

Ainsi pour pallier a cet inconvénient de toxicité, plusieurs équipes (123, 193) ont opté pour la

radiothérapie préopeératoire sur la base de ces avantages théoriques :

v Diminution de la toxicité des organes sensibles du fait de leur refoulement par la tumeur

en place.

v Diminution du risque de greffe tumorale au niveau du péritoine lors de résection avec

marges nulles du fait des altérations des cellules tumorales par I’effet de la radiothérapie.
v" Faciliter la résection compléte lors de la réponse tumorale a la radiothérapie.
5.4.1.2- Radiothérapie néoadjuvante

La radiothérapie peut étre realisée en préopératoire (82). Dans la pratique de certaines

équipes, cette stratégie est préférée a la séquence postopératoire (194, 195).
Les partisans de la radiothérapie préopératoire citent les avantages suivants :

v La tumeur en place refoule les organes de proximité et, ainsi, diminue la toxicité de la

radiothérapie tout en autorisant I’administration de doses thérapeutiques (27, 47, 196).

v Meilleur ciblage et limitation du champ d’irradiation.

v Diminution théorique du risque de dissémination systémique et péritonéale (47, 183).
v Facilité de la résection en cas de réponse tumorale a la radiothérapie.

L'augmentation des complications post-chirurgicales induites par la radiothérapie

préopératoire est controversée (197).

Dans une etude, 78% des patients porteurs de SRP ont pu étre opérés aprés radiotherapie
préoperatoire a dose de 45 Gy (82) ; le contr6le local a 5 ans était de 61% chez 13 patients
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ayant eu la radiothérapie préopératoire seule et de 83% chez les 16 patients ayant bénéficié

d’une surimpression peropératoire aux €lectrons associée (185).

Une eétude non randomisée a comparé les résultats de [lirradiation préopératoire et
postopératoire chez 15 et 25 patients respectivement (8). L'ordre de la séquence thérapeutique
n'influait pas sur la survie a 5 ans (61% vs 65%). Cependant la radiothérapie postopératoire
était associée a des complications digestives significatives (197).

5.4.1.3- La radiothérapie peropératoire (198)

La radiothérapie peropératoire a 1’avantage de délivrer une dose importante au niveau du lit

tumoral avec le minimum de toxicité pour les organes de pourtour.

Des séries récentes ont évalué I’efficacité de la radiothérapie externe postopératoire et

préopératoire associée a la radiothérapie peropératoire lors des SRP (199, 200) :

v' L’étude randomisée phase III, de the National Cancer Institute (NCI), portant sur 30
patients avec résection compléte de SRP, comportant deux bras: un bras recevant la
radiothérapie peropératoire a dose de 25 Gy associée a la radiothérapie externe postopératoire
a la dose de 35 a 40 Gy et un bras recevant la radiothérapie externe postopératoire seule a la
dose de 50 a 55Gy (199). L’analyse des deux bras n’a pas montré de différence de taux de
contrdle local ni de survie sans maladie et globale alors que la toxicité gastro-intestinale est
significativement basse dans le bras combinant radiothérapie peropératoire et postopératoire
(7% versus 60%). Cependant les taux de survie globale et sans maladie retrouvés dans les
deux bras de cette étude sont, respectivement, 40% et 20% et sont comparables a ceux

retrouvés lors de la chirurgie seule (179).

v Les résultats préliminaires de 1’étude de the Massachusetts General Hospital (200)
associant radiothérapie préopératoire a la dose de 40 a 50 Gy et peropératoire a la dose de 10

a 20 Gy sont encourageants (198).

v Une autre étude de 1’équipe du NCI prospective randomisée sur 35 patients a comparé
une radiothérapie postopératoire (50-55 Gy) a une radiothérapie peropératoire (20 Gy) suivie
de radiothérapie postoperatoire (35-40 Gy). Le controle local etait significativement meilleur
dans le second groupe, mais les complications neurologiques et digestives étaient plus élevées

respectivement dans le groupe associant radiothérapie peropératoire et postopératoire ; et le
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groupe radiothérapie postopératoire (47,197).La place de cette radiothérapie combinée reste

donc a déterminer.

La radiothérapie intra-opératoire est une approche compliquée, une fois la tumeur enlevée, le
patient doit étre transporté sous anesthésie, avec abdomen ouvert vers le département de
radiothérapie. Le lit tumoral est directement irradié tout en écartant les organes sensibles du
champ d’irradiation. Des études ont montré sa faisabilité et suggérent qu’elle améliore le

contréle du lit tumoral mais sans effet sur la survie sans récidive ni globale (98, 199).
5.4.1.4- Recommandations techniques (184)

La radiothérapie externe doit étre réalisée aux photons de haute énergie (10 MV) selon un
fractionnement conventionnel. La dose a délivrer est de 45 Gy a 50 Gy en fractions de 1,8 Gy
a 2 Gy, 5 fractions par semaine. En raison de la morbidité potentielle de la radiothérapie dans
cette région, le traitement doit étre fait de facon conformationnelle et une dosimétrie
prévisionnelle et informatisée est impérative. Le chirurgien pourra contribuer a la préparation
de cette irradiation en clippant la zone de résection limite, si la situation du sarcome ne permet
pas une exérese de type RO, par des moyens permettant de refouler les anses gréles (prothése,
épiplooplastie, etc...). Un scanner avant radiothérapie avec injection de produit de contraste
est nécessaire, ainsi que 1’opacification du tube digestif. Ce scanner permettra de définir les
volumes cibles : le CTV (volumes cibles cliniques) et le PTV (volumes cibles planifiés), mais

également les organes critiques : foie, rein(s), moelle.
5.4.2- Curiethérapie
5.4.2.1- Principe :

C’est une technique basée sur la mise en place peropératoire de vecteurs paralleles et

équidistants au niveau du lit tumoral selon deux modalités :

v La premiere étant le traitement strictement peropératoire utilisant une curiethérapie a haut
débit de dose. Des doses de 12 a 15 Gy sont ainsi délivrées sur le volume cible préalablement
défini. Cette approche a I’avantage de permettre 1’éloignement de certains organes critiques
de la zone a irradier. Son inconvénient réside dans la nécessité d’une salle spécifique dédiée a

cette technique, et 1’allongement du temps de I’intervention en moyen de 110 min (201, 202).
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v La deuxiéme étant le traitement peropératoire avec charge différée : il consiste a mettre en
place en peropératoire les vecteurs au niveau du lit tumoral alors que le positionnement des
sources est différé a la période postopératoire. Son avantage réside dans sa meilleure tolérance
en rapport avec I’hyperfractionnement ; son inconvénient est le risque de déplacement des

vecteurs.
5.4.2.2- Indications de la curiethérapie (195)

Elle peut étre utilisée comme complément de dose dans le cadre d’une association a une

radiothérapie externe, ou comme dose exclusive sur une zone déja irradiée.
Ses avantages sont :
v" sa meilleure adaptation aux contraintes anatomiques et volumétriques pour chaque patient

v’ et son éviction des champs jointifs souvent nécessaires en radiothérapie externe et qui sont

a I’origine des complications a type de neuropathies.
5.4.2.3-Resultats

Peu de publications sont disponibles. L’étude de Alektiar et al (201) a porté sur 32 patients
présentant un SRP primitif ou en récidive traités par curiethérapie peropératoire a haut débit a
la dose de 12 a 15 Gy complétée par une irradiation externe a la dose de 45 a 50,4 Gy chez 25
d’entre eux. Avec un suivi médian de 33 mois, le taux de contrdle local actuariel a 5 ans était
de 62 % ; soixante-quatorze pourcent pour les tumeurs primitives et 54 % pour les récidives,
le taux de survie global est de 45 %. Le taux de neuropathies périphériques et de toxicité

gastro-intestinale est respectivement de 6% et 28%.

L’utilisation de la curiethérapie postopératoire associée a la radiothérapie externe
préopératoire dans les SRP a été évaluée par Jones et col (195). Cet auteur rapporte une
toxicité significative avec l’utilisation de la curiethérapie particulierement au niveau des
guadrants abdominaux supérieurs. Et sur cette base, cette approche doit étre réservée aux

malades inclus dans des études cliniques.
5.4.3- Conclusion

L’impact d’une radiothérapie complémentaire a 1’exérese chirurgicale doit étre évalué par un

essai prospectif, qu’il s’agisse d’un traitement pré- ou postopératoire. Le risque de rechute
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locale dans cette pathologie doit &tre mis en balance avec la toxicité surajoutée possible. Ainsi
cette indication doit étre discutée au cours d’une réunion multidisciplinaire. L’exérése
chirurgicale reste 1’étape essentielle dans le traitement de ces tumeurs. La radiothérapie

exclusive n’a pas de place dans le traitement de ces sarcomes vu leur volume au diagnostic.

VI- FACTEURS PRONOSTIQUES

La littérature médicale en matiere des sarcomes rétropéritonéaux (SRP) est basée sur la
combinaison de données de patients traités sur plusieurs décennies, ayant recus différents
régimes thérapeutiques, et présentant différents aspects cliniques. Ceci explique la difficulté
de sortir avec des conclusions solides et définitives. Les résultats doivent donc étre considerés
avec précaution et seuls des facteurs retrouvés constamment pourront étre retenus comme
importants (184). Le pronostic des SRP est relativement mauvais par rapport aux STM des
membres et la résection adéquate reste le facteur pronostic majeur, suivie du grade
histologique (58, 101, 203, 204, 103, 58).

6.1- Facteurs de réesécabilité (184)

Les sarcomes rétropéritonéaux cumulent les mauvaises conditions de résécabilité retrouvées
par Sastre-Garau dans 1’étude multivariée du Groupe Sarcome Francais (GSF) (205) et qui

sont:

v prés d’un tiers sont diagnostiqués a un stade T3,

v plus de la moitié sont de haut grade (avec nécrose pour la plupart)
v et tous sont tronculaires profonds par définition (117).

Au sein des sarcomes rétropéritonéaux, le critéere de résécabilité qui émerge des études
pronostiques univariées est la nature anatomopathologique de la tumeur, retrouvée dans
quatre études sur neuf (87, 117, 206, 207). Les liposarcomes apparaissent plus facilement

extirpables que 1’ensemble des autres formes histopathologiques (87, 206, 207).
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6.2- Facteurs pronostiques du contrdle local (208)
6.2.1- En analyse univariée

Dans la série de la monographie de I’AFC (208) :

La concertation multidisciplinaire et la réalisation d’une biopsie percutanée guidée avant le
geste chirurgical étaient des facteurs de bon pronostic pour le controle local. Le risque de
récidive (hasard ratio -HR-), était divise par 2 en cas de concertation pluridisciplinaire (HR
=0,48, p = 0,0001) et lorsque une biopsie percutanée guidee était effectuée par rapport a
I’absence de biopsie (HR = 0,44, p = 0,0001).

Une chirurgie élargie de principe aux organes adjacents permettait d’obtenir un risque de
récidive locale 4 fois moins important que les énucléations tumorales simples ou associées a

des exéreses d’organes effectuées par nécessité (p global = 0,0001).

L’effraction peropératoire de la tumeur multipliait par 5 le risque de récidive (p = 0,0001) et

donnait les mémes chances de survie qu’une exérése macroscopiquement incompléte.

Le nombre de patients opérés par centre était un facteur pronostique (p= 0,0001). Le risque de
récidive était multiplié par environ 3 et 2 pour les centres ayant opéré entre 10 et 20 patients
d’une part (HR = 2,75, p = 0,0001) ou moins de 10 patients d’autre part (HR = 1,88, p =

0,0001), par rapport aux centres qui en ont opérés plus de 30.

Sur le plan histologique, le bas grade et les liposarcomes bien différenciés étaient de meilleur
pronostic. La qualité des marges chirurgicales était essentielle. Lorsque celles-ci étaient
envahies, on observait environ 4 fois plus de récidives locales (HR = 3,71, p = 0,0001) que

lorsqu’elles étaient saines.

Enfin, la radiothérapie semblait avoir un effet bénéfique sur le contréle local (HR = 0,64,

p=0,01), mais il faut interpréter prudemment ces résultats, 1’étude n’étant pas randomisée.
6.2.2- En analyse multivariée
a- Dans la série de 1a monographie de ’AFC (208) :

Les facteurs qui restaient significatifs sont la biopsie préopératoire, le grade, 1’effraction

tumorale peropératoire, les marges et le nombre de patients opérés par centre.
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Une analyse de sensibilité a été effectuée sur le sous groupe de patients sans reliquat
macroscopique et sans effraction tumorale peropératoire. Les facteurs qui demeuraient dans
I’analyse multivariée sont les marges (corrélées au type de chirurgie) et les liposarcomes bien

différenciés.

b- Dans quatre autres études multivariées qui ont évaluées les facteurs pronostiques de la
rechute locale. Le grade a été retrouvé comme un facteur pronostique indépendant dans 2
études (58, 117). Le type ou sous-type histologique a également été retrouvé comme un
facteur pronostique indépendant dans 2 études (58, 118). Dans la premiére, le liposarcome a
augmenté le risque de rechute locale d’un facteur de 2,6 par rapport aux autres formes
histologiques (58). Dans la seconde étude, c’est la forme dédifférenciée du liposarcome qui a
augmenté le risque de rechute locale de 3,6 fois par rapport a la forme différenciée (118). La
résection d’organes adjacents et la réalisation d’une radiothérapie ont été retrouvées comme

facteurs pronostiques dans une étude (117).
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6.3- Facteurs pronostiques de rechutes métastatiques

Quatre études multivariées ont évalué les facteurs pronostiques de la rechute métastatique. Le
grade de malignité a été retrouvé comme facteur pronostique indépendant dans les 3 études
incluant toutes les formes histologiques (27, 58, 117). Dans la quatriéme étude, qui n’a
concerné que des sous-types de liposarcomes, la valeur pronostique du grade sur la rechute
métastatique s’est effacée devant la différenciation (118). Le type histologique a été retrouvé
comme prédicteur de métastases dans 3 études (58, 117, 118). Deux d’entre elles ont rapporté
un plus faible risque de métastases pour les liposarcomes par rapport aux autres types
histologiques (58, 117). La troisiéme étude n’a porté que sur les liposarcomes et a montré que
la forme différenciée exposait a un risque meétastatique 15 fois moindre que la forme
dédifférenciée (118). La résection compléte et la résection d’organes adjacents ont été

trouvées comme facteurs pronostiques dans une étude (117).

6.4- Facteurs pronostiques de survie globale

6.4.1- En analyse univariée

Dans la série de la monographie de ’AFC (208)

a- Le geste chirurgical avait un impact sur la survie globale (p = 0,03) :

La nécessité de devoir réséquer des organes envahis par la tumeur étant pejorative (HR =
1,69, p = 0,01).

L’effraction tumorale augmentait le risque de déces d’un facteur 3 (p = 0,0001), et la présence

d’un reliquat macroscopique d’un facteur 4 (p = 0,0001).

b- En histologie, le grade histo-pronostique et la qualité des marges de résection étaient
également des facteurs pronostiques. Les sujets dont les marges étaient envahies décédaient

environ 2 fois plus (HR = 2,15, p = 0,0001) que les sujets dont les marges étaient saines.

c-L’impact des traitements péri-opératoires sur la survie globale n’était pas significatif
pour la radiothérapie (HR = 1,11, p = 0,53) et semblait défavorable pour les patients ayant
recu de la chimiothérapie (HR = 1,71, p = 0,01). Mais la prescription de chimiothérapie était

corrélée au grade.
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6.4.2-En analyse multivariée

v" Dans la série de la monographie de I’AFC (208), le grade, ’effraction de la tumeur et la
résection macroscopiquement incompléte sont les 3 facteurs qui restent significatifs. Une
analyse de sensibilité a été effectuée sur le sous groupe de patients sans reliquat
macroscopique et sans effraction tumorale. Les facteurs qui demeurent dans I’analyse

multivariée de ce sous groupe sont le grade et les liposarcomes bien différenciés.

v" Dans quatorze autres études multivariées qui ont évalué les facteurs pronostiques de la
survie globale (Tableau 41). Les facteurs pronostiques indépendants prépondérants retrouvés
ont été le grade de malignité (10 études) et la réalisation d’une résection compléte (9 études).

La présentation métastatique initiale a éte retrouvée comme facteur pronostique dans 3 études.

v L’analyse multivariable des autres séries récentes fait sortir la résection compléte et le
grade histologiqgue comme premiers facteurs déterminant la survie apres résection compléte
(7, 9,103, 104, 123).

v Dans la série de the Memorial Sloan-Kettering Cancer Center (MSKCC) portant sur 500
SRP le risque relatif de mortalité est de 4,7 lors de tumeurs non résécables, 4 lors de résection

incompléte et 3,2 lors de grade histologique éleveé (193).
6.5- Stades de classification

La classification du type de résection R s’applique mal aux sarcomes rétropéritonéaux. Il en
est de méme concernant la classification TNM/UICC en stades. D’autres critéres de
stratification pronostique sont donc nécessaires. Van Dalen et al. ont proposé une
classification postchirurgicale basée sur les trois éléments suivants (209) : le grade de
malignité (bas versus haut), la résection (compléte versus incomplete), les métastases
(absence versus présence). A partir de 13, quatre groupes pronostiques harmonieusement
répartis ont été établis. Ce systéme peut s’avérer utile. Son inconvénient est 1’utilisation du

systéme de grading de Hajdu qui est peu employé (82, 209).
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VII- SUIVI
Le but du suivi dans le cadre des sarcomes rétropéritonéaux est la détection des récidives.

Ces récidives surviennent principalement au niveau local, puis sous forme de métastases
pulmonaires et hépatiques. La découverte précoce des récidives peut permettre un traitement
chirurgical. Toutefois, I’importance de 1’extension et de I’infiltration de la récidive d’une part,
et la fréquence de la dédifférenciation tumorale d’autre part réduisent les possibilités
d’exérese.

Il a été rapporté mais non prouvé qu’une réintervention permette d’augmenter la survie et la

qualité de vie de ces patients (27, 58, 211, 212, 213, 214, 215).
Ainsi une surveillance post-traitement, clinique et radiologique, est recommandée.

Contrairement aux sarcomes des membres, il n’y a pas de consensus ni sur les moyens ni sur
le rythme de surveillance pour les SRP. Mais sachant que les 2/3 des récidives dans le cadre
des SRP surviennent au cours des 2 premieres années et que le siege de prédilection des
métastases est le poumon suivi par le foie, certains (88) recommandent de réaliser un examen
clinique et un scanner thoraco-abdomino-pelvien tous les 4 mois pendant la premiére année,
éme

tous les 6 mois jusqu’a la 57 année, puis tous les ans par la suite.
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ETUDE PRATIQUE
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I. INTRODUCTION

Les sarcomes rétropéritonéaux (SRP) sont des tumeurs rares et hétérogenes. Ils représentent
15% des sarcomes de tissus mous, avec une incidence annuelle de 1000 aux Etat-Unis et de
300 en France (21, 44). Le traitement fondamental est une chirurgie compléte avec marges
saines et sans effraction, mais celle-ci est souvent difficile. La qualit¢ de I’exérése est le
facteur pronostique déterminant retrouve dans la littérature.

Le pronostic de ces tumeurs reste defavorable en rapport avec un taux élevé des récidives
locorégionales. Le taux de survie globale a cing ans de tous les SRP ne dépasse pas 15 a 30%
(216). Afin d’optimiser les résultats thérapeutiques de ces tumeurs rares, une prise en charge

multidisciplinaire est obligatoire.

Nous allons présenter notre expérience de deux cas de sarcomes géants de la loge rénale
colligés a I’Institut National d’Oncologic de Rabat afin de souligner les particularités
anatomiques et chirurgicales de cette localisation au sein du rétropéritoine, et ses éventuels
retentissements pronostiques, et afin de retenir les sarcomes de cette localisation comme

entité a part au sein des sarcomes rétropéritonéaux.

I1- PRESENTATION DES CAS

Observation n°1 :

Il s’agit de madame HR, agée de 45ans, meére de 5 enfants, femme au foyer, sans antécédents
pathologiques notables. Elle est suivie a I’Institut National d’Oncologie a Rabat depuis le 27
Mai 2005. Le début de sa symptomatologie remontait a 10mois avant sa premiére consultation
par I’apparition de lombalgies et d’une masse au niveau du flanc gauche augmentant
progressivement de volume, associés a une pollakiurie, sans autres signes urinaires, ni
digestifs, ni neurologiques, le tout évoluant dans un contexte d’amaigrissement non chiffré.
Une laparotomie, indiquée devant la suspicion d’une masse annexielle sur les données de
I’échographie, a eté realisee dans un service de gynécologie a Rabat qui nous a confié la
patiente dix-huit jours apres. L’examen clinique avait trouvé une patiente en bon état géneral,
abdomen distendu avec une plaie médiane, xypho-pubienne en voie de cicatrisation. A la
palpation, la masse prenait toute la partie gauche abdomino-pelvienne et dépassait la ligne
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médiane vers la droite, de surface lisse et de consistance ferme. Aux touchers pelviens, le pole
inférieur de la masse comblait le pelvis. Le reste de I’examen somatique n’avait pas noté de
particularités. L’hémoglobine était a 12,7g/dl, la protidémie était correcte. La TDM réalisée
avait montré la présence d’une énorme masse bien limitée occupant I’hémi-abdomen gauche,
mesurant 14x19x20cm, et étendue de la 10°™ cote jusqu’au détroit supérieur (voir Fig.1).
Elle écrase et refoule le rein en dedans qui dépasse la ligne médiane d’environ Scm (voir
Fig.2). Elle exerce un effet de masse sur les structures de voisinage sans signes
d’envahissement. Elle est de densité tissulaire hypodense se rehaussant de facon hétérogéene
apres injection de produit de contraste et sans signe de nécrose. Cet aspect évoque la nature
adipeuse maligne du processus développé au niveau de la loge rénale. La radiographie du
thorax était normale.

Sur ces données, les points discutés sur le plan technique sont : comment avoir une bonne
exposition opératoire et comment aborder I’artére rénale du fait du volume tumoral important
et du mode de développement de la masse en contact du pédicule rénal.

La patiente a été opérée le 09 Juin 2005, par une laparotomie médiane xyphopubienne
reprenant la premiere incision, elargie par un refend transversal gauche. A 1’exploration, la
tumeur occupait 1’étage sus et sous-mésocolique gauche, et plongeait dans le pelvis en
dépassant la ligne médiane vers la droite. Le temps clef de I’intervention était, apres
décollement du célon gauche, la libération du péle inférieur de la tumeur permettant le
repérage et le contréle de D’artére rénale avant toute dissection de la veine rénale gauche
moulée sur la tumeur. La découverte des adénomégalies lombo-aortiques gauches a justifié,
en I’absence d’un diagnostic histologique, un curage lombo-aortique associé a I’exérése de la
loge rénale du c6té gauche. L’intervention a duré 3h20min et le saignement a été évalue a
200ml. (voir photo 2).

L’examen anatomopathologique de la piece opératoire montre :

1- a Pexamen macroscopique, une piece d’exérese tumorale €largie prenant la totalité de la
loge rénale et son contenu. Elle pese 4900g et mesure 29x21x17cm. L’aspect externe de la
piéce est bien encapsulé, de couleur rose avec une vascularisation bien développée sous une
capsule intacte et transparente. A la coupe on note la présence d’une énorme tumeur de

couleur rose-grisatre qui refoule et écrase le rein en périphérie. Celui-ci mesure14x5,5x6cm,
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avec une surrénale réduite a un liseré de 6x2x0,3cm. L’uretére repéré mesure 10cm de long.
Le curage, renfermait 20 ganglions dont le plus volumineux mesure 1,5cm de grand axe (voir
photo 3).

2- histologiquement, les différents prélevements réalisés au niveau de la tumeur, répondent a
une prolifération tumorale de densité cellulaire variable. On y observe des territoires riches en
cellules aux noyaux allongés ou arrondis a chromatine dense ; en d’autres points les cellules
sont dissociées par 1’cedéme dans une toile conjonctive disloquée ou parfois dense. Les
noyaux sont hyperchromatiques avec dyscaryose modérée. On note en plusieurs endroits des
cellules monstrueuses munies de noyaux volumineux trés irréguliers, ou plurinucléés a
chromatine granuleuse, avec gros nucléoles proéminents. Le stroma est tant6t fibreux dense,
tantét myxoide avec présence de nombreux adipocytes matures prédominants en périphérie. Il
s’y associe une abondante trame vasculaire cernée de coulées inflammatoires polymorphes
lympho-plasmo-histiocytaires. Le processus sus décrit infiltre la capsule et le parenchyme
rénaux. La voie excrétrice, les vaisseaux et la surrénale ne sont pas envahis. La capsule
externe de la loge rénale est intacte. Les 20 ganglions examinés sont indemnes de toute lésion
tumorale. En conclusion, I’aspect morphologique est fortement évocateur d’un liposarcome
bien différencié. L’exérése est compléte, la capsule externe de la loge rénale et les ganglions
sont intacts.

Aucune thérapeutique adjuvante n’a été jugée nécessaire. La patiente est suivie réguliérement
selon un rythme d’un examen clinique chaque 4mois et d’'une TDM abdomino-pelvienne

chaque 6mois. Le recul est de 43mois sans signes de maladies décelables.

Observation n°2

Il s’agit de Monsieur A.A, agé de 70 ans, fellah de profession, sans antécédents pathologiques
particuliers, suivi a I’Institut National d’Oncologie a Rabat depuis le 05 Octobre 2006. Le
début de sa symptomatologie remontait a 06mois avant sa premiére consultation par
I’apparition d’une masse abdomino-pelvienne douloureuse au niveau du flanc droit
augmentant progressivement de volume sans signes urinaires, ni digestifs, ni neurologiques
associés, le tout évoluant dans un contexte d’amaigrissement non chiffré.

L’examen clinique avait noté une déformation abdominale prédominant du coté droit, la

palpation abdominale et le toucher rectal avaient retrouvé une masse abdomino-pelvienne
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ferme de surface lisse étendue de I’hypochondre droit jusqu’au pelvis et dépassant la ligne
médiane de 8cm vers la gauche, fixe par rapport au plan postérieur. Les aires ganglionnaires
¢taient libres. L’examen des testicules et le reste de I’examen somatique étaient sans
particularités. L’hémoglobine était a 9,6g/dl. L’échographie évoquait une tumeur rénale. La
radiographie thoracique était normale. A la TDM, la tumeur était bien limitée, prenant la
totalité de 1’hémi-abdomen droit et arrivant jusqu’au détroit supérieur. Elle dépasse la ligne
médiane, et mesure 22x16cm. Elle refoule le rein en dedans et en avant en le dysrotant et le
plaquant contre la paroi abdominale antérieure (Fig.3). Elle exerce un effet de masse sur les
structures avoisinantes en particulier sur la VCI non visualisée dans sa quasitotalité. Elle est
de densité tissulaire comportant des plages hypodenses et se rehaussant de facon hétérogéne a
I’injection du produit de contraste. Cet aspect évoque un processus de la loge rénale dont la
nature liposarcomateuse est tres probable.

Sur ces données les points discutés sur le plan technique sont: I’exposition du champ
opératoire du fait du volume et du mode de développement tumoral, I’identification et la
libération de la VCI, surtout qu’elle est refoulée et aplatie dans sa totalité et que les veines
iliagues -qui peuvent servir comme repere- sont cachées par la tumeur, et enfin le contréle du
pédicule rénal.

Opeéré le 12 Décembre 2006, par une laparotomie médiane xyphopubienne élargie par double
refends transversaux bilatéraux. A 1’exploration, la tumeur écrase le foie en haut, plonge dans
le pelvis en bas et dépasse la ligne médiane de 6cm. La VCI était non identifiable et la
dissection de la veine rénale droite était la seule possibilité de la repérer. Elle était collabée et
moulée sur la masse (voir photo 4, 5). La dissection de sa partie sous rénale et
I’extériorisation du pdle inférieur de la masse ont permis de contréler le pédicule rénal et de
compléter la libération de la VVCI vers le haut. L’intervention est terminée par une résection de
la loge rénale élargie au fascia iliaca. L’opération a duré 4heures et demi, le saignement en
peropératoire est évalué a moins de 250ml et les suites opératoires étaient simples (voir photo
7).

L’examen anatomopathologique de la piéce opératoire trouve:
1- a Pexamen macroscopique, une piece d’exérése tumorale €largie prenant la totalité de la

loge rénale et son contenu. Elle pése 6kg et mesure 29x17x16,5cm. L’aspect externe de la
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picce est bien encapsulé. A la coupe, on note la présence d’une énorme tumeur de couleur
blanc-griséatre qui refoule et écrase le rein en périphérie. La surrénale réduite en un liseré de
5x1,2x0,3cm. L’uretére repéré mesure 14cm de long. Le prélévement ganglionnaire inter-
aortico-cave et iliaque primitif droit renfermait 7 ganglions dont le plus volumineux mesure
2cm de grand axe (voir photo 6).

2- histologiquement, les différents prélévements réalisés au niveau de la tumeur répondent a
une double prolifération tumorale. Celle qui prédomine est faite de cellules fusiformes au
cytoplasme éosinophile peu abondant et aux noyaux allongés hyperchromatiques
anisocaryotiques avec des atypies légéres ou modérées. L’autre prolifération est faite de
secteurs de liposarcome bien différencié constitué de cellules adipocytaires aux noyaux
hyperchromatiques atypiques et de rares lipoblastes. Cette tumeur comprime le parenchyme
rénal sans 1’envahir et respecte la capsule, les voies excrétrices, le hile rénal et la surrénale.
Les recoupes urétérale, le fascia iliaca, la capsule externe de la loge rénale et les 7 ganglions
examinés sont indemnes de toute Iésion tumorale. En conclusion, 1’aspect morphologique est
celui d’un liposarcome dédifférencié.

Aucun traitement adjuvant n’a été associé. Le patient est suivi réguliérement en consultation

sans signe de maladie clinique ni radiologique avec un recul de 26mois.

I11- DISCUSSION (233, 234)

La majorité des tumeurs rétropéritonéales sont malignes et approximativement 30% sont des
sarcomes (220). Le liposarcome représente environ 40 a 50% des sarcomes rétropéritonéaux
(217,117). Le liposarcome rétropéritonéal (LRP) atteint de facon égale les deux sexes. L’age
moyen au moment du diagnostic se situe vers la cinquieme décade, mais la maladie peut
intéresser toutes les tranches d’ages (217,117). Nos deux cas de LRP sont survenus a 45ans
chez la femme et a 70ans chez ’homme.

L’augmentation lente de la taille tumorale et la compliance de 1’espace rétropéritonéal
expliquent le caractere pauci-symptomatique et le volume important de la tumeur au moment
du diagnostic (pouvant atteindre 40kg) (217, 218, 219, 220). Les symptdmes révélant ces
tumeurs ne sont pas spécifiques. Ils sont dus généralement a la compression des organes
avoisinants. Ils sont domines par la douleur ou la pesanteur abdominale (50 a 80 %) et par la

perception d’une masse abdominale (70 a 80 %). Plus rarement, ces signes s’associent a des
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troubles urinaires et/ou digestifs, a une altération de 1’état général et a une fiévre secondaire a
la nécrose tumorale (217, 221). Le liposarcome rétropéritonéal révélé par une complication
inaugurale telle qu’une hémorragie, une occlusion intestinale, une perforation ou un volvulus
a exceptionnellement été rapporté dans la littérature (218). Les localisations multiples
synchrones sont exceptionnelles et rapportées sous forme de faits cliniques dans la littérature.
La distinction entre des localisations secondaires dont la lésion primitive reste & rechercher et
une origine multicentrique de la tumeur est difficile (222, 223, 224).

Dans nos deux cas, le motif de consultation était des douleurs abdominales avec une énorme
masse abdominale de 4,9kg et 6kg.

La TDM et I’imagerie par résonance magnétique (IRM) abdomino-pelviennes permettent de
lier la masse au rétropéritoine, de faire une approche diagnostique de nature, de réaliser le
bilan d’extension locorégional, le bilan d’extension a distance, de mieux cibler les
préléevements percutanés, et de planifier la stratégie opératoire.

La nature lipomateuse de la Iésion peut étre suggérée avec une grande spécificité. La
distinction entre lipome et liposarcome bien différencié constitue un dilemme fréquent en
raison des similitudes radiologiques entre ces deux lésions. Certaines caractéristiques
radiologiques permettent, cependant, de les différencier. En dehors de la taille importante de
la 1ésion, la présence de septas épais, de lésions nodulaires et/ou globuleuses, et de zones non
graisseuses ainsi que la diminution de la composition adipeuse de la lésion orientent
fortement vers le liposarcome (222).

A T’échographie seule, il est difficile de préciser I’origine de la 1ésion; c’était le cas de la
patiente HR qui nous a été adressée suite a une laparotomie exploratrice sur diagnostic
échographique de tumeur de I’ovaire et du patient A.A. qui nous a été confi¢ avec le
diagnostic échographique de tumeur rénale.

Dans nos deux cas, le complément scannographique abdomino-pelvien réalisé, nous a
permis de retenir le diagnostic de tumeur rétropéritonéale, et plus précisément de tumeur de
la loge rénale et d’évoquer sa nature adipeuse agressive, de retenir la faisabilité technique de
I’intervention et enfin d’établir une stratégie opératoire pour chacun de nos deux patients.
Concernant la biopsie percutanée préopératoire des tumeurs rétropéritonéales; tous les
auteurs s'accordent pour recommander une biopsie diagnostique lors de: tumeur non

résécable, de suspicion de tumeur metastatique ou de lymphome et quand un traitement
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néoadjuvant est envisagé avant I’exérése (47, 53). Cependant, elle est discutée dans le cas
d'une tumeur dont I'exérése compléte semble envisageable. Certains auteurs la recommandent
systématiquement, par voie rétropeéritonéale a l'aiguille protégée pour limiter au maximum le
risque de contamination (47, 53). Dans ces cas la biopsie permettrait de redresser le diagnostic
dans 5 & 10% des cas (47).

Aucun de nos deux patients n’a bénéficié de biopsie préopératoire qu’on a jugé inutile du fait
qu’elle ne va pas changer notre conduite thérapeutique et a risque du fait qu’elle va
communiquer la tumeur avec le RP.

L’examen anatomopathologique de la piece de résection tumorale permet, de juger la qualité
de I’exérése chirurgicale et de typer et sous typer le sarcome. Concernant le liposarcome
rétropéritonéal, plusieurs variétés histologiques de malignité croissante ont été décrites : Le
liposarcome bien différencié, le liposarcome myxoide, le liposarcome pléomorphe, le
liposarcome a cellules rondes et le liposarcome dédifférencié.

Le liposarcome bien différencié, de meilleur pronostic représente 30 a 35% de I’ensemble des
liposarcomes. Il peut récidiver localement apres exérese, mais il a un pouvoir métastatique
faible. La forme myxoide qui constitue la forme anatomopathologique la plus fréquente
(50%) est cliniquement plus agressive, récidive rapidement et est de pronostic plus mauvais.
Le liposarcome pléomorphe, le liposarcome a cellules rondes (qui représentent a eux deux, 10
a 15%des LRP) ainsi que le liposarcome dédifférencié sont de pronostic sombre (218). Une
association de deux ou trois types histologiques au sein de la méme tumeur est rare (5 a 10%)
réalisant le liposarcome de type mixte (219, 222).

Les localisations multiples du liposarcome rapportées dans la littérature sont constituées du
méme type histologique. Elles sont plus fréquentes lorsqu’il s’agit du type myxoide
(220,221). Par ailleurs, le liposarcome peut étre associé a des tumeurs sarcomateuses d’un
autre type (222) ou a des lésions bénignes lipomateuses (222).

La dédifférenciation du liposarcome bien différencié est une complication reconnue, qui
augmente avec la durée d’évolution de la tumeur. Des modifications génotypiques et
caryotypiques ont été incriminées dans la dédifférenciation tumorale. Il est parfois difficile de
différencier entre certains types de lipomes et les liposarcomes essentiellement bien
différenciés, en se basant uniquement sur 1’aspect morphologique. L.’analyse chromosomique

ainsi que les études cytogénétiques et moléculaires sont actuellement d’un grand apport pour
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le diagnostic différentiel des tumeurs adipeuses. La majorité des lipomes typiques sont
caractérisés par la translocation t(3;12) (927:913-14) affectant le géne HMGIC (223). La
perte de la séquence 16qg ou 13q est observée dans les lipomes pléomorphes et les lipomes a
cellules fusiformes (224). Les liposarcomes bien différenciés sont, quant a eux reconnus par
la présence de chromosomes surnuméraires ayant pour principales caractéristiques, une forme
circulaire en anneau et une taille anormalement importante. Il est actuellement bien établi que
ces chromosomes surnuméraires sont constitués d’une amplification de la séquence 12q14-15
du bras long du chromosome 12. L’amplification du gene MDM2 est quasi constante alors
que celle des genes SAS, CDK4 et HMGIC est plus rare (47). Les liposarcomes myxoides et &
cellules rondes seraient liés a la translocation inverse t(12;16) (q13;p11) (226, 227).

Chez nos patients, I’examen anatomopatholgique a retenu le diagnostic de liposarcome de la
loge rénale, dédifférencié du coté droit et bien différencié du coté gauche, avec des marges

non envabhies dans les deux cas.

L’arme thérapeutique principale des sarcomes rétropéritonéaux y compris les récidives est
I’exérése tumorale compléte avec des marges saines et sans effraction (219, 228). La réussite
de cette chirurgie est dépendante de I’expérience du chirurgien dans cette pathologie, de la
qualité technique et analytique de I’imagerie médicale, et de la bonne planification technique
de I’intervention.

De point de vue technique, la voie d’abord doit étre bien réfléchie afin d’assurer une bonne
exposition des temps opératoires a risque ¢levé sans trop d’attraction et de permettre d’enlever
la tumeur en monobloc. Ceci exige des voies d’abord larges et parfois combinées
particulierement en cas d’extension dans un défilé anatomique. Dans nos deux cas la voie
d’abord utilisée était une médiane xypho-pubienne élargie par un refend transversal gauche
dans le cas de la tumeur de la loge rénale gauche, et par deux refends transversaux gauche et
droit dans le cas de la tumeur du c6té droit. La résection compléte de ces tumeurs peut étre
une résection compléte simple équivalente a 1’énucléation imposée par le terrain ou les
rapports anatomiques de la tumeur, une résection élargie de principe qui diminue le risque
d’effraction et de marges envahies et qui est recommandée par certains auteurs, et enfin la

résection élargie de nécessité ou 1’exérése associée d’organes est imposée par I’infiltration
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tumorale. Du fait des contraintes anatomiques de 1’espace rétropéritonéal (espace large et
communiquant, refermant des organes vitaux et sans barrieres anatomiques) et de la taille
tumorale souvent importante, les marges chirurgicales sont toujours faibles ou nulles.

La loge rénale, bien décrite par les anatomistes, est totalement limitée par le fascia périrénal
(barriére anatomique) qu’on peut visualiser a l’imagerie médicale. Son importance est
reconnue dans la pathologie infectieuse, traumatique, et néoplasique du rein. Elle nous parait
la seule localisation de sarcome au niveau du rétropéritoine ou une exérese tumorale peut
respecter les principes de la chirurgie de ces tumeurs. Aussi le fait d’avoir la tumeur enfermée
dans une loge fibreuse (la loge rénale) limite I’extension, diminue le risque d’effraction,
facilite la dissection au contacte de la masse, et assure une qualité macroscopique et
microscopique des marges.

Sur la base du diagnostic de tumeur de la loge rénale chez nos deux patients, on n’a pas
pratiqué de biopsie. Le geste chirurgical était une exérese de la loge rénale (masse tumorale)
sans élargissement vers les organes adjacent. Dans le cas de la tumeur de la loge rénale droite,
toute la difficulté a résidé dans I’identification et la libération de la veine cave inférieur
moulée sur la tumeur. Dans le cas de la tumeur de la loge rénale gauche, la résection a
nécessité le décollement du c6lon descendant, de la queue et du corps du pancréas et aussi de
la rate au contact de la masse tumorale. Dans les deux cas les marges de résection étaient

microscopiquement saines grace au fascia périrénal qui constitue une barriére anatomique.

Aucun de nos patients n’a bénéficié d’une thérapeutique adjuvante pour deux raisons :
L’intérét des traitements adjuvants n’est pas clairement retenu dans les SRP (117, 219), et
I’exérése de la loge rénale est qualifiée équivalente a la compartimentectomie au niveau des

membres (du fait de la présence du fascia périrénal fermant completement la loge rénale).

Les tumeurs de la loge rénale peuvent étre suspectées au scanner et/ou a I’IRM par le
caractere bien limité, le refoulement, 1I’écrasement et la dystorsion précoce du rein. Mais aussi
par la reconnaissance du fascia périrénal actuellement possible avec 1’amélioration de la
résolution spatiale des nouveaux scanners. Et elles sont confirmées a [I’étude
anatomopathologique de la piéce opératoire par la présence du fascia périrénal qui entoure

I’ensemble tumeur-rein et qui constitue une barriére anatomique (voir photo n°6).
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L’intérét de reconnaitre cette entité de sarcome rétropéritonéal en préopératoire est d’éviter
les biopsies qui vont communiquer la tumeur avec 1’espace RP, de limiter les résections
élargies de principe qui n’ont pas d’intérét dans cette localisation et de pouvoir disséquer les
organes au contact de la masse tumorale avec plus d’aisance et moins de risques

carcinologiques (effraction tumorale ou marges envahies).

Le probleme majeur des sarcomes rétropéritonéaux réside dans 1’échec du contréle local (le
taux de récidive locale est de 65% a 5ans). Le taux de résection compléte varie selon les séries
de 38 & 74% (46,101). La qualité de I’exérése est constamment le facteur pronostique
déterminant dans toutes les études multifactorielle (27,112).

Actuellement, tous les auteurs s’accordent sur I’importance d’avoir des tranches de résection
saines et de proscrire tout geste d’énucléation de la tumeur (111, 118). Singer et al. ont
montré que le taux de survie a cing ans était de 70% aprés résection microscopiquement
compléte (RO), 41% apres résection microscopiquement incompléte (R1) et 16% seulement en
cas de résection macroscopiquement incompléte (R2) (112). Chez nos deux patients, on
souligne la qualité et la négativité des marges de résection (le fascia périrénal constitue une

barriére anatomique résistante a I’infiltration tumorale).

Le grade constitue le deuxieme facteur pronostique indépendant retrouvé dans la littérature. I
permet d’évaluer le risque de récidive locale et de dissémination métastatique (27, 51, 117).
Singer et al. ont montré que le risque de déces était multiplié par huit chez les malades qui
avaient un sarcome rétropéritonéal de haut grade par rapport a ceux qui avaient un sarcome de
bas grade (112). Dans une étude rétrospective portant sur 40 patients traités d’un sarcome
rétropéritonéal dans quatre centres de Languedoc, le haut grade (grades 2 et 3), I’atteinte des
tranches de section et la bilatéralité étaient des facteurs pronostiques indépendants de récidive
locale (229). Le risque majeur des sarcomes rétropéritonéaux est la récidive locale et les
patients décedent le plus souvent de cette évolution locale. Le taux des récidives locales ou
péritonéales varie de 44 a 85% a 5ans (9, 51). Le traitement des récidives reste une chirurgie
itérative apres une exploration radiologique, quand une exérese macroscopiguement compléte
est possible (231). Ces récidives, au fil du temps, sont plus infiltrantes, plus agressives et

souvent associées a une sarcomatose.
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Le contrdle locale est assuré chez nos deux patients avec un recul de 26 mois et de 43 mois.
Le taux de survie globale a cinqg ans est d’environ 50% (46, 51).

A Texception de quelques équipes ayant essayé d’étudier I’impact de la localisation des
sarcomes au niveau de RP sur le pronostic; aucune n’a étudié les particularités anatomiques,
chirurgicales et pronostiques de la localisation des sarcomes au niveau de la loge rénale.
L’apport de la radiothérapie n’est pas encore clair. Cette radiothérapie postopératoire diminue
le risque de récidive locale et de déces (27, 103, 124). L’étude réalisée par la FNCLCC a
porté sur 145 patients traités d’un sarcome rétropéritonéal, a montré une réduction du risque
de récidive locale par un facteur 3 chez les patients qui ont bénéficié d’une radiothérapie aprés
une chirurgie compléte (117). Ce bénéfice de la radiothérapie postopératoire n’a pas été
démontré dans d’autres études (185,220). L’inconvénient majeur reste la toxicité digestive.
Cette toxicité est prévenue par le refoulement du tube digestif soit par une épiplooplastie, soit
par la mise en place d’une prothese (199). Actuellement, la radiothérapie est préférée en
situation préopératoire (98, 194). Elle doit étre réalisée avec des photons de haute énergie (6
MV) selon un fractionnement classique et avec une dose totale de 45 a 50Gy (96).

Il n’a pas ét¢ démontré qu’une chimiothérapie adjuvante allonge la survie. En situation
néoadjuvante, la chimiothérapie est indiquée dans les sarcomes localement évolués et de haut
grade. Elle peut permettre une réduction du volume tumoral et faciliter une chirurgie plus

conservatrice et complete (231, 232).
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Fig.1: Coupe TDM montrant un processus tumoral bien limité, refoulant et
écrasant le rein gauche en dedans et en avant, se rehaussant de fagon
hétérogene, développé au dépend de la loge rénale gauche
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Fig. 2 : Coupe TDM montrant un processus tumoral bien limité étendu de
la 10"°™ cote gauche jusqu’au pelvis se rehaussant de facon hétérogene
apres injection du produit de contraste.
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Fig.3 : Coupe TDM montrant une tumeur hypodense bien limitée refoulant
le rein droit en dehors et en avant contre la paroi abdominale antérieure.
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Photo 2 : Vue peropératoire apres exérése compléte d’un liposarcome de la loge
rénale gauche avec curage lombo-aortique gauche (Photo du Pr A. EI Otmany)
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Photo 3 : Piéce opératoire de liposarcome de la loge rénale gauche
(Photo du Pr A. EI Otmany)
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Photo 4 : Vue peropératoire d’un liposarcome dédifférencié de la loge rénale
droite montrant I’importance de la tumeur et la qualité de I’exposition de la voie
médiane avec refends transversaux bilateraux
(Photo du Pr A. EI Otmany)

L 4 e A
Photo 5 : Vue peropératoire apres exerese compléte du liposarcome de la loge
rénale droite élargie au fascia iliaca (Photo du Pr A. El Otmany)
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Photo 6 : piéce opératoire ouverte montrant le fascia périrénal, le rein
écrasé, la pseudocapsule tumorale et la tumeur.
(Photo du Pr A. EI Otmany)

Photo 7 : Cicatrice de laparotomie médiane avec double refends
transversaux. Noter la solidité pariétale.
(Photo du Pr A. EI Otmany)
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CONCLUSION
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Les sarcomes rétropéritonéaux sont des tumeurs rares et de pronostic défavorable. Une
chirurgie complete est formellement recommandée afin de diminuer le risque de récidive
locale et de métastase. La place de la radiothérapie et de la chimiothérapie néoadjuvante est
en cours d’évaluation. Une prise en charge multidisciplinaire par une équipe spécialisée est
recommandée.

Face a I’absence de frontiéres ou de barriéres anatomiques en dehors de la loge rénale dans le
rétropeéritoine et a la taille importante de ces sarcomes, la réussite de résection avec marges
microscopiques non envahies est difficile & obtenir méme en présence de résections

macroscopiquement completes.
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RESUME

Sarcomes des tissus mous de la loge rénale : a propos de deux cas géants.

Les sarcomes rétro péritonéaux sont des tumeurs rares et hétérogenes. Ils représentent 15%
des sarcomes de tissus mous, avec une incidence annuelle de 1000 aux Etat-Unis et de 300 en
France.

IIs sont souvent diagnostiqués au stade de masse palpable. Le traitement de référence y
compris lors de récidives est la résection tumorale complete avec des marges saines et sans
effraction. Dans ce but un élargissement aux organes de proximité est recommandé par
certains auteurs. Cependant les contraintes anatomiques de ’espace rétropéritonéal et le
volume tumoral souvent important limitent les possibilités d’avoir une clairance satisfaisante.
La place de la radiothérapie et de la chimiothérapie reste a déterminer.

Le scanner et ’imagerie par résonance magnétique sont d’un grand apport ; ils permettent de
lier la masse au rétropéritoine, de faire une approche diagnostique de sa nature, de cibler la
biopsie, de faire le bilan d’extension et d’établir la stratégie opératoire. La biopsie percutanée
a I’aiguille protégée préopératoire est discutée. Elle est fiable, par voie rétropéritonéale le
risque de dissémination est tres réduit. Le diagnostic histologique pose des problemes, surtout
avec I’utilisation de micro biopsies, ainsi le recours aux techniques d’immunohistochimie est
fréquent et d’une grande aide.

Deux facteurs pronostiques sont retrouvés par la majorité des auteurs ; la qualité des marges
d’exérese et le grade histologique. L’évolution est marquée par la survenue fréquente de
récidives locales. Les taux des récidives locales et de la survie globale a 5 ans aprés exérese
compléte sont respectivement de 65% et de 48%.

Afin d’optimiser les résultats thérapeutiques de ces tumeurs rares et trés variés une prise en
charge multidisciplinaire spécialisée est recommandée.

Nous rapportons dans ce travail le cas de deux sarcomes géants des tissus mous de la loge
rénale, prises en charge a 1’Institut National d’oncologie a Rabat, dans le but d’insister sur les
particularités anatomiques et chirurgicales de cette localisation au sein du rétropéritoine, et
sur ses éventuels retentissements pronostiques.
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SUMMARY

soft tissue sarcomas of the renal loge: report of two cases

Retroperitoneal sarcomas (RPS) are a rare and heterogeneous group of malignant tumors.
They represent approximately 15% of all soft tissue sarcomas, with an annual incidence of
1000 in United States and 300 in France.

Most patients present with a palpable abdominal mass. The cornerstone of therapy for patients
who have primary or recurrent RPS remains complete surgical resection with negative
margins, and without effraction of the tumor. A more extensive resection of adjacent organs is
recommended by some authors. However complexity of the retroperitoneal anatomy and large
tumoral volume, make it difficult to achieve complete margin-negative resections. The role of
chemotherapy and radiotherapy for RPS remains to be defined.

Computed tomography-scan and Magnetic resonance image are of a great contribution: they
allow assessment of the tumor’s location (in the retroperitoneum) and its relationship to
adjacent organs, identification of metastatic lesion, to suspect its nature, to guide the biopsy,
but also to guide surgical resection.

The role of preoperative percutaneous biopsy by a protected needle is controversial. This
biopsy technique is reliable, risk of dissemination is reduced. Histological diagnosis is
difficult, especially with micro-biopsies, thus immunohistochemistry is frequently used and of
a great help. Tumor grade and quality of surgical margins have been reported as significant
prognostic factors. Local relapses are frequent, the recurrence rate and overall survival at 5
years for resectable RPS, are respectively 65% and 48%.

In order to optimize the therapeutic results of these rare and very heterogeneous tumours, a
specialized multidisciplinary approach is recommended.

We report two cases of soft tissue sarcomas of the renal loge, treated in the National institute
of oncology in Rabat. The main purpose is to emphasize, anatomical and surgical
characteristics of this localization, and its possible prognostic repercussions.
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