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- Les tumeurs des tissus mous englobent toutes les anomalies tant bénignes que
malignes qui se forment a partir du tissu conjonctif, incluant ses diverses variantes telles que
le tissu adipeux, vasculaire, musculaire, synovial et aponévrotique. Cela englobe également

le tissu des enveloppes entourant les nerfs périphériques. [1].

On distingue:

- Les tumeurs bénignes, présentant une diversité histologique, sont nettement plus
courantes, surpassant de loin les tumeurs malignes, avec une fréquence environ 100 fois
supérieure [1,2]; Leur diagnostic est souvent suspecté par le clinicien et confirmé par
I'anatomopathologie. La prise en charge de ces tumeurs repose principalement sur la
chirurgie, offrant généralement un pronostic favorable. Les types les plus fréquents de
tumeurs bénignes incluent les lipomes, les tumeurs fibreuses et fibrohistiocytaires, les

tumeurs vasculaires, et les tumeurs nerveuses [2].

- Les tumeurs malignes, ou sarcomes, sont beaucoup plus rares, représentant moins
de 1% des cancers chez I'adulte [3, 4].

En raison de leur rareté, de leur évolution hétérogéne et de leur diversité histologique, ces
tumeurs posent des défis diagnostiques, pronostiques et thérapeutiques. Cependant, des
avancées significatives, notamment grace a la cytogénétique et a la biologie moléculaire au
cours des dix derniéres années, offrent des perspectives plus optimistes pour le
pronostic.[5].

La prise en charge de ces tumeurs malignes implique une approche multidisciplinaire:

— Un examen clinique approfondi.

— Une imagerie adaptée : I'IRM et les techniques innovantes telles que le PET scan jouent un
réle crucial.

— Une étude anatomopathologique, intégrant la classification de I'OMS de 2020 prenant en
compte les données moléculaires et génétiques [5].

—Une chirurgie bien codifiée, dont la qualité est déterminante pour le pronostic, en
particulier pour les sarcomes des tissus mous (STM).

— La radiothérapie (RTH) et la chimiothérapie (CTH) en complément de la chirurgie pour

améliorer le pronostic des STM.

e
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Ainsi, La gestion des sarcomes s'articule autour d'une approche pluridisciplinaire, impliquant
la collaboration entre chirurgiens, radiologues, anatomopathologistes, oncologues,
radiothérapeutes, et méme des psychiatres. Ce groupe de professionnels travaille de concert
pour analyser la situation, discuter des options thérapeutiques, définir une stratégie de
traitement, et communiquer de maniére transparente avec le patient.

Les tumeurs des tissus mous posent un défi majeur dans le domaine de la pathologie
tumorale de I'appareil locomoteur, principalement pour deux raisons essentielles :

— D'un point de vue diagnostique, il existe un risque tangible de ne pas identifier
correctement un sarcome des tissus mous en raison du polymorphisme clinique du
syndrome tumoral, d'une part, et de la fréquence des tumeurs bénignes, d'autre part. C'est
pourquoi il est essentiel de mener une investigation approfondie face a toute masse

présente dans les parties molles.

— D'un point de vue thérapeutique, bien que le traitement des tumeurs bénignes soit
généralement simple, la prise en charge des sarcomes des tissus mous (STM) est complexe

et coliteuse, requérant la coordination d'une équipe pluridisciplinaire..

Nos objectifs de recherche, basés sur une série de patients recrutés au sein du service de
traumatologie-orthopédie du CHU Mohamed VI de Tanger, visent a explorer les aspects
épidémiologiques, cliniques, paracliniques, anatomopathologiques et évolutifs des sarcomes

des tissus mous dans la préfecture de Tanger-Assilah.
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l. Type de I'étude:

Cette étude, conduite au sein du service de traumatologie et orthopédie du CHU
Mohammed VI a Tanger est une étude descriptive prospective qui s'est déroulée sur une

période de deux ans, s'étalant de juillet 2021 a juillet 2023.

Il. Objectif de I'étude:

L'objectif de cette étude est de caractériser les aspects épidémiologiques, cliniques, para
cliniques, anatomopathologiques et évolutifs spécifiques des sarcomes des tissus mous.

Cette démarche vise a améliorer la qualité de la prise en charge de ces tumeurs.

Il. Modalités de recrutement et de recueil des données:

Au cours de cette période, le service de traumatologie et orthopédie du CHU
Mohammed VI de Tanger a diagnostiqué et pris en charge 22 patients présentant des
sarcomes des tissus mous (STM). Pour une analyse plus approfondie, une collaboration a

également été établie avec d'autres structures hospitalieres :

- Les comptes rendus des examens anatomopathologiques effectués pour nos patients

ont été obtenus du service d'anatomopathologie.

- Nous avons eu acces aux dossiers de prise en charge et de suivi des patients présentant
des sarcomes des tissus mous et référés par notre service, en collaborant avec le service

d'oncologie-radiothérapie de I'h6pital d'oncologie Sheikh Zayed Al Nahyane.

Ainsi une fiche d'exploitation avait été élaborée pour nous renseigner sur les points cités

ci-dessous (annexe I):

Caractéristiques épidémiologiques.
Antécédents personnels et familiaux
Manifestations fonctionnelles.
Résultats de I'examen Clinique
Evaluations radiologiques.

Analyses biologiques.

YV V. .V V V VYV V

examens anatomopathologiques

e
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» La PEC chirurgicale.
» Les modalités complémentaires du traitement: radiothérapie et chimiothérapie.

> L'évolution.

V. Critéres d'inclusion:

Tous les patients présentant des STM histologiquement prouvées, sans restriction d’age,

et qui ont été admis au service de traumatologie et orthopédie au cours de ces 2 ans.
V. Critéres d'exclusion:

Nous avons écarté de notre analyse les situations suivantes :

- Les patients ayant des néoplasies osseuses avec envahissement des PM adjacentes.

- Les patients ayant des pseudotumeurs.

- Les patients ayant des tumeurs bénignes ou des tumeurs ne faisant pas partie de la

classification OMS 2020 des STM
- Les patients présentant une métastase d'un cancer primitif.
- Dossiers sans preuves histologiques.

V. Analyse bibliographique:

Nous avons effectué notre analyse et synthese bibliographiques en consultant la base de
données Medline et en explorant plusieurs sites Internet d'EBM (Evidence-Based

Medicine) qui fournissent de nouvelles recommandations pour la pratique clinique.
Les mots clés utilisés :

«»  Pour la littérature en anglais :sarcoma, soft tissu, surgery, chemotherapy, radiology,
radiation therapy, prognosis.
«*» Pour la littérature en francais : sarcome, parties molles, radiologie, chirurgie,

chimiothérapie, radiothérapie, Pronostic.
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L'analyse bibliographique s’est également appuyée en partie sur la consultation des

ouvrages disponibles a la FMPT.

VI. Analyse statistique :

Les informations recueillies sur les fiches d'exploitation ont été saisies et soumises a une
analyse. Les variables quantitatives ont été caractérisées par leurs moyennes, tandis que les
variables qualitatives ont été présentées sous forme d'effectifs et de pourcentages.

VIII. Considérations éthiques :
La collecte des données a été effectuée en respectant intégralement la confidentialité des

informations des patients et en garantissant leur anonymat.
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I. Etude épidémiologique :

1-I’age et le sexe :

a- L'age:
L'age moyen de nos patients s'est établi a 40,8 ans, avec une fourchette d'age allant de 16 a
73 ans.

STM selon l'age

12

10

<20 ans 20-40 ans 41-60 ans 61-80 ans

Figure 1: répartition des STM selon les tranches d'ages

b- Le sexe:
Le ratio hommes/femmes (H/F) s'est établi a 1,25. Sur les 22 patients inclus, la distribution par
sexe était la suivante (voir figure 2) :
¢ 10 étaient de sexe féminin, représentant ainsi 45,5% de I'ensemble.

*12 étaient de sexe masculin, constituant 54,5% de |'ensemble.
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= homme

= femme

Figure 2: Répartition des malades en fonction du sexe.

2- Origine géographique et lieu d’habitat :

e La majorité absolue des patients pris en charge dans notre service de traumatologie
et orthopédie était originaire de la région de Tanger-Assilah: 81% alors que 19%
étaient originaires d'autres régions du Maroc, essentiellement de la zone nord (Al

Houceima,Tetouan, Larache,Fnideq, chefchaouen,Ajras ,Ouezzan). (Figure 3)

M Larache
M Tétouan
Al houceima
B Tanger-Assilah.
B Fnideq
m chefchaouen
W Ajras

W Quezzan

Figure 3: Répartition des patients en fonction de la provenance géographique
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e Soixante-dix pour cent de nos patients résidaient en milieu urbain, tandis que trente

pour cent habitaient en milieu rural (voir Figure 4).

milieu rural
: 30%

\/ milieu urbain

70%

Figure 4 : Répartition des patients selon le milieu d'habitat.

3. Répartition selon la profession:

-Seulement 4 malades étaient actifs soit 18,2 % des malades. :
- 2 étaient des marchands ambulants,1 était coiffeur, et 1 était poissonnier.
-Trois malades étaient des étudiants soit 13,6%.

-Quinze patients étaient sans profession soit 68,2 % des malades.

profession

oatients sans profession | (NN
étudiants -

patients actifs

Figure 5:répartition des patients selon la profession.
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Il. Etude clinique:

1. Antécédents des patients:

1-1 les antécédents personnels:
Dans notre série d'étude , les malades ont présenté les ATCDS suivants:
a- Médicaux:

1 de nos patients avait un diabete sous insuline mal équilibré avec amputation de 2 orteils,
et 1 patiente avait une HTA.

-1 patiente avait présenté une notion de traumatisme ancien négligé au niveau du siege de
la tumeur

- 2 patientes avaient présenté des brulures étendues dans I’enfance au niveau du siege de la

tumeur

b- Chirurgicaux:
- 1 patient avait un ATCD de tumeur de la région trochantérienne avec exérése faite il y a

5ans non documenté.

c- Toxiques:

e Un tabagisme actif a été rapporté chez 5 patients ayant présenté un STM.

1-2 les antécédents familiaux:

e ATCDs de cancer intestinal chez la sceur d’une patiente de la série et d’une néoplasie du
sein dans la famille d’un autre patient.
* une de nos patients avait une sceur décédée par un cancer du foie, une tante maternelle

décédée par un carcinome de la thyroide et un oncle maternelle suivi pour tumeur osseuse
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2. Mode de recrutement :

- 11 Patients recrutés pour PEC initiale .

- 7 Patients adressés par un(e) confrére(consceur) pour complément de la prise en charge:
v' 5 aprés biopsies
v’ 2 aprés exérése chirurgicale .

- 4 Patients ont été recrutés pour PEC d’une récidive locale.

H PEC initiale

i récidive locale
23%

k4 adressés apres biopsie

L1 adressés apres chirurgie

Figure 6:répartition des patients selon leur mode de recrutement.

3. Délai de consultation :

Le délai de consultation a été spécifié pour tous les patients de notre série. En moyenne, le
délai de consultation s'est établi a 4 mois, avec des variations allant de 15 jours a 48 mois

(voir Tableau 1).
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Tableau I: Répartition des malades en fonction du délai de consultation.

22 4 mois 15j - 48 mois

4. Signes fonctionnels :

4-1.Révélation par une masse :

La manifestation initiale était une masse chez vingt de nos patients, représentant ainsi 90,9%

de I'ensemble (Figure 7,8,9 et 10).

Figure 7,8: une masse tumorale révélant un STM de la cuisse gauche chez un patient de la

série.
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-~

W/

Figure 9: Volumineuse masse tumorale révélant un STM au niveau du bras droit chez une

patiente de la série.
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Figure 10: Volumineuse masse tumorale révélant un STM au niveau de la cuisse chez un

patient de la série.
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4-2 Révélation par la douleur:

La douleur a été un signe révélateur chez 16 de nos patients soit 72,3% de I'effectif total.

B présence de la douleur

W absence de la douleur

nombre de patients

STM

tumeurs

Figure 11: Répartition des STM selon le caractére douloureux.

Les caractéristiques de la douleur étaient les suivantes (Figure 12) :
- Huit patients présentaient une douleur mécanique.
- Cinq patients avaient une douleur inflammatoire.

- Trois patients rapportaient une douleur mixte.
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B douleur mécanique
B douleur inflammatoire

douleur mixte

Figure 12 : Répartition des patients en fonction du caractére de la douleur.

4-3 Troubles sensitifs et Limitation de la mobilité (figure 13) :

-La limitation de la mobilité a été constatée chez 9 patients, représentant ainsi 40,9% de
I'ensemble.

- En ce qui concerne les troubles sensitifs, la sensation de décharge électrique a été

rapportée par 5 de nos patients.
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B mobilité limitée mobilité non limitée

59%

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

4-4 Les signes généraux:

» L'amaigrissement a été observé chez 6 patients, représentant ainsi 27,3% de I'effectif

global.

» une altération de I'état général avait été constatée chez 2 de nos patients.

5. Les données de I’examen clinique :

5-1 Le sieége de la tumeur :

Tous les patients de notre série avaient une localisation au niveau des membres. Dix-huit
patients avaient une localisation au niveau des membres inférieurs, représentant ainsi
81,9%, tandis que 4 présentaient une localisation au niveau des membres supérieurs, soit

18,1% de |'effectif total (voir Figure 14).
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16

14

12 —

Nombre de patients

A O

membre inférieur membre supérieur

Figure 14: Répartition des patients selon la localisation tumorale.

a- Localisation au niveau des membres supérieurs:

» les STM siégeant au niveau du MS était au niveau de :

-la main gauche, I'épaule gauche, le coude gauche, les bras gauche

b- Localisation au niveau des membres inférieurs:

» Lalocalisation la plus fréquente du membre inférieur dans notre série était la cuisse:
8 patients soit 44,4 % de I'ensemble des patients ayant un STM au niveau du Ml;
suivi du pied: 5 malades soit 27,8 % puis le genou : 2 patients soit 11,1% ; puis
d’autres localisations (jambe, fesse, région inguinale) avec un pourcentage de 5,6%

pour chacune (figure 15).
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Tableau Il: Répartition des STM du Ml en fonction du siege

Nombre de patients Localisation du sarcome

Cuisse
pied
genou
fesse

jambe

= =R = N U ®

Région inguinale

Epaule gauche : 4,5%

Bras gauche : 4,5%

] Coude gauche : 4,5%

Fesse droite : 4.5% o | Inguinale gauche : 4,5%
Main gauche : 4,5%

Cuisse droite :13.6 | ————»
) Cuisse gauche :22,7%

. o)

Genoudroit: 4.5% [ ———» — Genou gauche : 4,5%
— Jambe gauche : 4,5%
Pied droit :13,6% > «— Pied gauche :9%

Figure 15 : Fréguence des différentes localisations des STM
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5-2 La taille tumorale:

La taille moyenne des sarcomes des tissus mous était de 10,7 cm, avec une variation
comprise entre 4 cm et 20 cm.

Trois patients ont présenté des sarcomes dont le grand diameétre était inférieur a 5 cm,
représentant ainsi 13,6% de I'ensemble. En revanche, dix-neuf patients avaient des tumeurs

dont le plus grand diametre était supérieur ou égal a 5 cm, représentant 86,3% de |'effectif
total (voir Figures 16 et 17, et Tableau ).

Tableau Ill: Répartition des STM en fonction de la taille tumorale a I’examen clinique.

Taille tumorale(T) T<5cm 5cm<T <10 cm 10 cm <T <20 cm

Nombre de patients | 3 11

8

BT>ou=5cm
T<5cm

Figure 16 : Répartition des STM en fonction de leurs tailles.

20
15
) __ H<5cm
10 >ou=>5cm M>ou=5cm

STM

Figure 17: Répartition des STM selon la taille tumorale.
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5-3 les signes inflammatoires:

Les signes inflammatoires tels que rougeur et chaleur ont été observés chez 6 de nos
patients, représentant ainsi 27,3% de I'ensemble des patients présentant des sarcomes des

tissus mous.

5-4 La fixité de la tumeur:

Le caractere fixe (pour les 2 plans : profond et superficiel ,ou des deux) avait été rapporté

chez 16 patients soit 72,7% de I'effectif global. (figure 18).

18

16

14

12

10

B Masse mobile

W Masse fixe

STM

Figure 18 : Répartition des STM selon leur caractére fixe ou mobile.

5-5 la consistance de la masse tumorale:

L'examen clinique effectué sur les patients de la série a révélé que parmi ceux présentant
des sarcomes des tissus mous, 15 avaient une masse tumorale dure, représentant ainsi

68,1%, tandis que 7 présentaient une masse tumorale molle, soit 31,8% (voir Figure 19).
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TMPM

B Masse dure
& Masse molle

Figure 19 : Répartition des STM selon la consistance tumorale.

5-6 le contour de la masse tumorale:

A la suite d'un examen clinique approfondi permettant de définir précisément les contours
des masses tumorales, les résultats suivants ont été observés (voir Tableau IV) :

-Une masse tumorale bien limitée a été identifiée chez 6 de nos patients, représentant ainsi
27,3 % de I'ensemble.

-Quatre patients présentaient une masse tumorale mal limitée, soit 18,1%.

-Douze patients avaient une masse tumorale irréguliére, constituant 54,5% de |'effectif total.

Tableau IV: Répartition des STM en fonction des contours tumoraux a I'examen

clinique.

Masse tumorale Mal limitée irréguliére Bien limitée

Nombre de patients 4 12 6
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5-7 Profondeur de la masse tumorale:
En se basant sur les données de I'examen clinique, voici les résultats qu’on avait trouvé:
-Trois patients présentaient une localisation superficielle, représentant ainsi 13,6% de

I'ensemble.

- Dix-neuf patients avaient une masse tumorale en profondeur, soit 86,3% (voir Figure 20).

M Localisation profonde

[ Localisation superficielle

STM

Figure 20 : Répartition des STM en fonction de la profondeur.

5-8 Signes de compression locorégionale:

Des signes de compression locorégionale ont été observés chez trois patients de la série,
représentant ainsi 13,6% de |'effectif total :

e une souffrance du nerf sciatique droit suite a sa compression par un STM de la région
fessiere ; répercussion clinique = sciatalgie.

e une compression du pédicule fémoral superficiel au niveau du 1/3 moyen de la cuisse

esune compression du nerf sciatique par une tumeur de la loge postérieure de la cuisse

B ———————————————
48




Les sarcomes des parties molles : Aspects anatomopathologigues, épidémiologiques, et évolutifs

lll. Etude paraclinique:

1. Bilan radiologique:

1-1 Examens réalisés:

Dans le cadre du processus diagnostique, plusieurs examens radiologiques ont été prescrits :
» Une radiographie standard était effectuée chez 12 de nos malades représentant ainsi
54,5% de I'ensemble.
» L'échographie des parties molles couplée au Doppler était réalisée chez 10 malades
soit 45,4% de I'effectif total.
» La tomodensitométrie( TDM )a était réalisée chez 4 de nos patients soit chez 18,1 %
de I'effectif.

» L'imagerie par résonance magnétique( IRM) a était réalisée chez 22 malades soit chez

100% de I'effectif total.

Tableau V : Les différents examens demandés chez nos patients.

Examen Radio standard Echo-doppler = TDM IRM
demandé
Nombre de | 12 10 4 22
patients

1-2 les résultats:
a. Radiographie standard:

e Un épaississement des tissus mous a été observé chez deux patients.
e Un envahissement osseux a été objectivé chez 4 patients.

* Des calcifications ont été objectivées chez 2 patients. (tableau VI)
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Tableau VI : Résultats obtenus par la radiographie standard.

Nombre de patients Image radiologique

2 épaississement des PM
4 envahissement osseux
2 calcifications

b. Echographie des parties molles couplée au Doppler:
e La taille tumorale:

Les STM explorées par échographie avaient une taille moyenne de 8,8 cm avec des tailles

allantde3cma 17 cm.

Tableau VII : répartition des STM en fonction de la taille a I'échographie.

Taille du STM Nombre de patients
<5cm 3
> 5cm 7

e Les caractéristiques échographiques:
i. Profondeur de la masse tumorale (tableau VIII):

Lors de I'échographie, trois sarcomes des tissus mous étaient superficiels, représentant ainsi
30% de I'ensemble des sarcomes explorés par cette méthode, tandis que sept étaient de
localisations profondes, constituant 70% de I'ensemble des sarcomes explorés par

I'échographie.
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Tableau VIII: Répartition des STM en fonction de la localisation a I’échographie.

Localisation Localisation superficielle Localisation profonde

% des STM 30% 70%

ii .Les limites tumorales (tableau IX):

- Deux sarcomes des tissus mous présentaient des contours réguliers, représentant ainsi
20%, tandis que huit présentaient des contours irréguliers, soit 80% de I'ensemble des

sarcomes explorés par I'échographie.

Tableau IX: Répartition des STM en fonction des limites tumorales a I’échographie.

limites Limites irréguliéres Limites réguliéres

% des STM 80% 20%

iii. Aspect échographique (tableau X):

- 2 patients avaient des tumeurs hypoéchogenes soit 20%, et 8 avaient présenté des
tumeurs a aspect hyperéchogéne soit 80%.

Pour I'aspect hétérogéne /homogene : 3 patients avaient un aspect homogene soit 30%, et
7 patients avaient un aspect hétérogéne soit 70 % de I'ensemble des STM explorés par

I'échographie.

Tableau X: Répartition des STM en fonction des aspects échographigues.

aspects hypoéchogéne hyperéchogéne homogeéne hétérogéne
échographiques

% des STM 20% 80% 30% 70%
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iv. Vascularisation tumorale au Doppler couleur:

- Ce caractére avait été étudié chez I'ensemble des malades ayant bénéficié d'un examen
échographique :

- Tous les STM étaient vascularisés au doppler.

c.LaTDM:

Parmi les 4 patients chez qui on avait réalisé un scanner de la région tumorale, 2 ont

présenté des envahissements osseux

d. L'imagerie par résonnance magnétique:

L'IRM avait été réalisée chez tous nos patients.
eProfondeur et taille tumorale a L'IRM:

i. Profondeur :

- 3 patients avaient une localisation superficielle a I''RM soit 13,6 %, alors que 19 patients

avaient des masses profondes soit 86,4 %. (tableau XI).

Tableau Xl: Répartition des STM en fonction de la localisation a I'IRM.

localisation Localisation profonde Localisation superficielle

%des STM 86,4% 13,6%

ii. La taille (Tableau XII) :

- La taille moyenne des tumeurs explorées par I'lRM était de 8,23 cm, les tailles variaient

entre 2,5 cm et 18,4cm.
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Tableau Xll : Taille des STM a I'IRM

Taille moyenne extrémes

Taille des STM 8,23 cm 2,5-18,4 cm

* Signal en séquence T1 et T2:

- 19 patients avaient présenté un hypersignal T2 ce qui représente 86,4% de I'ensemble des
STM explorées par I'IRM, tandis que 3 avaient un hyposignal T2 soit 13,6%.

Le rehaussement aprés injection de Gadolinium était positif chez 21 patients soit 95,4 %, et

il n’était négatif que chez 1 seul patient soit 4,5%.

e La nécrose tumorale:

L'IRM avait objectivé la nécrose tumorale chez 4 de nos patients

« Ci-dessous, des IRM de quelques patients de notre série :
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Figure 21,22 : Une IRM du pelvis chez un patient de la série, objectivant au niveau de la fesse

droite une lésion tissulaire du grand glutéal droit.

Figure 21 :

Figure 22 :
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Figure 23, 24,25 : différentes séquences d’une IRM de la cuisse gauche chez un patient

de la série mettant en évidence une volumineuse masse sous cutanée superficielle de la face

latérale du 1/3 supérieur de la cuisse estimée a 15 x 10 x 8,5 cm ovalaire, bien limitée,

hétérogeéne avec un aspect multiloculaire et des cloisons internes.

Figure 23 :
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Figure 26: Une IRM du pied droit chez un patient de la série, objectivant au niveau de la face

dorsale de I'avant pied droit un processus tumoral de siége extra-compartimentale,

profond, taille : 103x 57mm, non encapsulé, avec un rehaussement a T1 et un hypersignal a

T2, engainant les différentes structures musculaires /tendineuses adjacentes.
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Figure 27,28: Une IRM de la hanche/Cuisse gauche chez un patient de la série,

objectivant une volumineuse masse tumorale du fémur proximal gauche, il s’y associe

une ostéolyse perméative a prédominance trochantérienne et une réaction périostée

diaphysaire ( atteignant le tiers moyen/inferieur du fémur) + Importante composante

extra osseuse mesurant : 95x82x133mm, infiltrant ’ensemble des loges musculaires

périphériques.

Figure 27:
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Figure 28:
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2. Bilan biologique:

- Le bilan biologique a été demandé chez tous les patients de notre série d’étude dans le

cadre de la consultation pré-anesthésique.

3. Etude anatomopathologique:

L'ensemble de nos patients a fait I'objet d'une confirmation anatomopathologique.
3-1 Matériel d'étude:

Les chirurgiens du service de traumatologie et d'orthopédie de Tanger ont effectué divers
types de biopsies afin de fournir un matériel d'étude approprié.

La biopsie percutanée échoguidée a été réalisée chez tous les patients qui ont été recrutés
pour PEC initiale au sein de notre service soit 11 patients, représentant ainsi 50% de
I'ensemble des sarcomes des tissus mous.

- La biopsie chirurgicale avait été réalisée chez 5 de nos patients soit 22,7 % de I'effectif.

- La biopsie d’exérése avait été réalisée chez 2 de nos patients soit 9 % de |'effectif.

- la plupart des biopsies étaient concluantes soit 98%, chez certains de nos patients on avait
demandé une relecture ou un deuxiéme avis anatomopathologique afin de confirmer le

diagnostic histologique

3-2 Résultats:

A- Type histologique:

8 des patients de la série avaient présenté des synovialosarcomes.

6 avaient des liposarcomes

2 patients avaient présenté des sarcomes indifférenciés

2 patients avaient présenté des sarcomes ewing like

1 patiente avait présenté un dermatofibrosarcome de Darier-Ferrand

1 patient avait présenté un myxofibrosarcome

1 patient avait présenté un léimyosarcome

1 patiente avait présenté un sarcome pléomorphe
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STM synovialosarcome

liposarcome
B sarcome pléomorphe
B myxofibrosarcome
sarcome indifférencié
leiomyosarcome

sarcome ewing like

dermatofibrosarcome de
Darier-Ferrand

Figure 29 : Répartition des STM selon leurs types histologiques.

e Le synovialosarcome était le sarcome prédominant (36,4%), suivi par le liposarcome
(27,3%) .

B - Le grade tumorale:

- On avait précisé le grade de la FNCLCC chez 10 patients de la série :

Tableau XllI: Répartition des STM en fonction du grade tumorale.

Grade | Grade Il Grade Il
synovialosarcome 2 4 1
liposarcome 1 1 _
léimyosarcome 1
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- 5 patients avaient des tumeurs de haut grade : 2 sarcomes ewing like , 2 sarcomes

indifférenciés et un myxofibrosarcome

- Cette donnée n’a pas été précisée dans 8 comptes-rendus Anatomopathologiques.

C- I'étude immunohistochimique:

Une étude immunohistochimique avait été réalisée chez tous les patients de notre série

d’étude (tableau XIV):

Tableau XIV: Quelques résultats de I'immunohistochimie.

Synovialosarcome
monophasique a
cellules fusiforme
Grade 2

Synovialosarcome
fusocellulaire
indifférencié
Grade 2

sarcome indifférencié
Grade 2

Données cliniques

Adolescent de 16 ans,
ATCDS=0, présentant une
tuméfaction de la cheville
gauche avec CEG

Patient de 26 ans,
ATCDS=0 ,présentant une
tuméfaction de la face
dorsale de I'avant pied
avec CEG

Patient de 42 ans
,ATCDS=0 ,présentant
une tuméfaction
volumineuse de la cuisse
gauche
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Marqueurs
positifs

Ac anti Bcl2
Ac anti Ki67 :
indice de
prolifération a
50%

Ac anti CK
AE1/AE3
Ac anti EMA

Ac anti
Vimentine

Ac anti Ki67 :
indice de
prolifération a
45%

Marqueurs
négatifs

Ac anti CK
AE1/AE3

Ac anti EMA
Ac anti AML
Ac anti CD34
Ac anti PS100
Ac anti WT1
Ac anti CD34
Ac anti PS100
Ac anti
myogene

Ac anti
Cytokératine
Ac anti AML
Ac anti
desmine

Ac anti CD68
Ac anti PS100
Ac anti CD34
Ac anti HMB45
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Synovialosarcome

monophasique

Sarcome pléomorphe

de haut grade

Synovialosarcome
biphasique grade 2 de

la FNCLCC

Dermatofibrosarcome
de Darier-Ferrand

Myxofibrosarcome de
haut grade de la cuisse

Patiente de 31 ans, Ac anti PS100
ATCDS=0 . présentant une | Ac anti EMA
tuméfaction douloureuse | Ac anti Bel2
de la plante du pied

] . Ac anti CD99
évoluant depuis 1 an

Ac anti
Cytokératine
Ac anti TLEI

Patiente de 47 ans, Ac anti AML

ATCDS=0 . présentant une
tuméfaction douloureuse
du bras droit évoluant
depuis 6 mois

Patiente de 21
ans,mariée,G1P1,
ATCDS=0 . présentant
depuis 4ans une tumeur
bourgeonnante des
parties molles latérales
du pied droit proche de la
cheville qui a augmenté
de volume depuis 6 mois

Ac anti AE1/AE3
Ac anti EMA
Ac anti PS100

Patiente de 37 ans, Ac anti CD34

présentant un processus | Ac anti Ki67 :

sarcomateux de la face indice de

latérale de la cuisse prolifération a
10%

Patient de 17 ans Ac anti Ki67 :

,sans antécédents indice de

particuliers, prolifération a
présentant depuis 60%

4mois

douleur + déformation de

la hanche gauche avec

Boiterie

Ac anti CD34
Ac anti
desmine

Ac anti HHVS8
Ac anti H-
caldesmone
Ac anti alfa-
actine muscle
lisse

Ac H-
caldesmone
Ac anti CK
AE1/AE3

Ac anti
desmine

Ac anti PS100
Ac anti
myogene

Ac anti CD34
Ac anti MDM2
Ac anti CD34
Ac anti
desmine

Ac anti
myogene

Ac anti AML
Ac anti PS100

Ac anti CD99
Ac anti
desmine

Ac anti
myogene

Ac anti AML
Ac anti EMA
Ac anti CD117
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Ac anti PS100
Ac anti MUC4

D- la biologie moléculaire:

Chez une patiente présentant un liposarcome myxoide avec contingent a cellules rondes
(5%), une confirmation du diagnostic par biologie moléculaire a été proposée, mais jugée non

nécessaire par le pathologiste en vue de la certitude du diagnostic.

Vu le jeune age de la patiente (38 ans) ,et la présence de plusieurs antécédents de cancer
dans la famille ,la recherche de la mutation du gene TP53 a été réalisé , objectivant I'absence
de mutation ,ce résultat a soutenu I'administration de la radiothérapie néoadjuvante chez la

patiente .

Chez 2 patients avec diagnostic initial de sarcome a cellule ronde posant un probléme
diagnostic entre plusieurs diagnostics différentiels, on a eu recours a la biologie moléculaire,
I’'absence de la translocation t(11,22) a permis de conclure au diagnostic du sarcome

d’ewing-like.

Une confirmation par biologie moléculaire a été proposée chez tous les patients avec
synovialosarcome , mais a cause de problémes sociaux et logistiques, la recherche de

mutations n’a pas été effectuée .

Le laboratoire du CHU Fes est le seul centre jusqu’a présent ou se réalise la biologie

moléculaire en public au Maroc.
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4. Caractéristiques cliniques et paracliniques des STM en fonction des types histologiques:

Tableau XV: Répartition des types histologigues des STM en fonction du délai de

consultation.

Type histologique Délai de consultation
synovialosarcome 7 mois en moyenne (15 j — 48 mois)
myxofibrosarcome 4 mois
liposarcome 5 mois en moyenne (3 mois — 30 mois)
Sarcome pléomorphe 6 mois
Dermatofibrosarcome de Darier- 2 mois en moyenne
Ferrand
Sarcome indifférencié 3 mois
leiomyosarcome 4 mois
Sarcome ewing like 3 mois en moyenne
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délai moyen de consultation en mois

STM

Figure 30: Répartition des STM selon le délai moyen de consultation
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Tableau XVI: Résultats de I'IRM en fonction du type histologigue des STM.

Résultats de L'IRM | Signal en T1-. Saturation | Signal en T2 Rehaussement apres

et type Histologique | de graisse injection de

du STM Gadolinium
Hyper | Iso Hypo Hyper | Hypo | Positif Négatif

synovialosarcome 1 1 6 6 2 7 1

Sarcome _ _ 1 1 _ 1 _

pléomorphe

Myxofibrosarcome _ _ 1 1 _ 1 _

liposarcome _ 1 5 5 1 6 _

Dermatofibro- _ . 1 1 _ 1 _

sarcome de

Darier-Ferrand

Sarcome ewing _ _ 2 2 _ 2 _

like

Sarcome _ _ 2 2 _ 2 _

indifférencié

Iéiomyosarcome _ _ 1 1 _ 1 _
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Tableau XVII: Répartition des STM en fonction du siege

STM

Siege

synovialosarcome

myxofibrosarcome

Sarcome ewing

like

Dermatofibro-
sarcome de
Darier-Ferrand
Sarcome

indifférencié

liposarcome

leiomyosarcome

Sarcome

pléomorphe

Cuisse | pied | genou | jambe  fesse
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5. Bilan d'extension:

5-1 Examens réalisés:

» Un bilan d'extension a été sollicité pour I'ensemble de nos patients présentant des

tumeurs malignes des tissus mous.
Le bilan d'extension comprenait principalement :
» Une radiographie du thorax en vue antérieure.
» Une tomodensitométrie (TDM) thoracique.
» Une tomodensitométrie abdominopelvienne selon le contexte clinique..

» Mais généralement, c’est la TDM TAP qui a été le plus demandée

Tableau XVIII: Répartition des examens réalisés en fonction du type histologique.

Radio- TDM TDM TDM TDM
graphie thoraci- TAP abdominale cérébrale
du thorax que
Léiomyo-
1 _ _ 1 _
sarcome
Sarcome ewing
_ _ 2 _ _
like
Synovialo-
1 _ 8 _ _
sarcome
Dermatofibro-
sarcome de 1

Darier-Ferrand

Scinti-
graphie

osseuse
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Liposarcome _ 6 _ _ _
Sarcome
_ 2 _ 1 _
indifférencié
Sarcome
_ 1 _ _ _
pléomorphe
Myxofibro-
_ 1 _ _ _
sarcome
5-2 Résultats :
Tableau XIX: Résultats du bilan d’extension:
Type histologique Bilan d’extension | résultats

demandé

sarcome indifférencié
de haut grade de la

cuisse

TDM TAP initiale

processus tissulaire de la cuisse gauche avec
apparition d’un contingent graisseux, le
processus mesure 224*158 mm envahissant les
loges musculaires et le pédicule vasculaire
fémorale avec thrombose veineuse étendue
depuis la veine iliaque externe gauche avec

apparition de métastase pulmonaire

de haut grade

synovialosarcome de | TDM TAP micronodules pulmonaires suspectes

la cheville

synovialosarcome TDM TAP métastases pulmonaires

sarcome pléomorphe | TDM TAP volumineuse masse latéro-utérine gauche

d’allure ovarienne hétérodense mesurant
102*72 mm gardant un liseré de séparation avec
le sigmoide avec adénopathies inguinales

bilatérales
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IRM pelvienne masse cervico corporéale droite dont les

caractéristiques évoquent un myome atypique

synovialosarcome TDM TAP processus de la cuisse droite avec localisations
grade Il de la FNCLCC secondaires pulmonaires et pleurale : présence
de 7 nodules et micronodules parenchymateux
pulmonaires, présence d’un épaississement
pleural nodulaire basal droit hétérodense
irrégulier avec prise de contraste mesurant 20

mm d’épaisseur maximal.

sarcome indifférencié | TDM cérébrale métastases cérébrales

de la cuisse

IV. Prise en charge thérapeutique:

La discussion de la PEC thérapeutique chez les patients présentant des STM doit idéalement
se faire en Réunion de Concertation Pluridisciplinaire (RCP) qui rassemble des professionnels
de la santé issus de diverses disciplines, chacun apportant des compétences essentielles

pour prendre des décisions visant a offrir au patient un pronostic optimal.la RCP n’a été faite

gue chez 10 patients parmi nos 22 patients

1. La chirurgie:

1-1 Méthodes chirurgicale:

L'exérese chirurgicale a été effectuée chez I'ensemble des 22 patients, soit 100% de I'effectif
total des sarcomes des tissus mous.

Les modalités chirurgicales étaient réparties comme suit :

-L'exérese large a été réalisée chez 15 patients représentant ainsi 68,2%, dont 2 ont
bénéficié d’une reprise du lit cicatriciel

-L'exérese radicale a été pratiquée chez 4 patients, soit 18,2%.

- L'amputation a été effectuée chez 3 patients, représentant 13,6%.
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Tableau XX: Type d’exérése chirurgicale des STM en fonction du type histologique.

L'exérese large L'exérese radicale L'amputation

Sarcome ewing like 1 _ 1
Synovialosarcome 4 2 2

Dermatofibrosarcome
1 _ _

de Darier-Ferrand

Liposarcome 5 1 _
Sarcome indifférencié 2 _ _
Sarcome pléomorphe 1 _ _
Myxofibrosarcome _ 1 _
léiomyosarcome 1 _ _
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Figure 31: Reprise du lit cicatriciel par résection large d’un synovialosarcome du pied chez

une patiente de la série.
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Figure 32: Résection large d’un sarcome indifférencié de la cuisse chez un patient de la série.
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. .l.t .,“_ .
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Figure 33: Résection large d’un sarcome de la cuisse chez une patiente de la série.

75



Les sarcomes des parties molles : Aspects anatomopathologigues, eépidémiologigues, et évolutifs

Figure 34: Résection complete d’un synovialosarcome de la plante du pied chez un patient

de la série.

Figure 35: Traitement chirurgicale par amputation trans-tibiale d’un synovialosarcome du

pied chez un patient de la série.
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Figure 36: Traitement chirurgicale d’un synovialosarcome grade Il de la cuisse chez une

patiente de la série.

Tableau XXI: Marges d’exérese chirurgicale .

e Marges d’exérese :

Chirurgie RO Chirurgie R1 Chirurgie R2

e Les gestes associés a la chirurgie :
- pour le léiomyosarcome de la cuisse :apres la résection large, on avait fait un pontage F-P
- pour le liposarcome du coude on avait fait une arthrectomie+ arthrodese du coude +
lambeau interosseux postérieur
- pour un sarcome indifférencié de la cuisse, on a procédé a une greffe de peau fine apres

I'acte chirurgical
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2 .La radiothérapie

La radiothérapie a été administrée a I'hopital d'oncologie Sheikh Zayed Al Nahyane de
Tanger pour 5 de nos patients, représentant ainsi 22,7% de I'ensemble des sarcomes des
tissus mous de notre étude. Tous ces patients ont recu une radiothérapie externe, dont 3
ont bénéficié d'une radiothérapie néoadjuvante et 2 ont été traités par une radiothérapie
adjuvante.

-une patiente de la série présentant un liposarcome myxoide de la cuisse gauche avait recu
une RTH néoadjuvante de 50 Gy en 25 séances vu que la chirurgie RO n’était pas possible
d’emblée.

-une patiente présentant un synovialosarcome grade |l de la FNCLCC de la cuisse avait recu
une RTH néoadjuvante de 66 Gy

-un patient présentant un sarcome indifférencié de haut grade de la cuisse avait recu une
RTH néoadjuvante de 66 Gy apres avoir refusé au début la chirurgie vu le risque de
désarticulation de la hanche.

-Un patient présentant un liposarcome avec des marges saines a recu une radiothérapie
externe adjuvante a la dose de 66 Gy.

-De méme, un patient atteint d'un synovialosarcome avec des marges saines a bénéficié
d'une radiothérapie externe adjuvante a la dose de 66 Gy.

3. La chimiothérapie:

- 14 patients ont recu une CTH soit 63,7% de I'effectif Global des STM:
-9 patients ont recu une CTH Néoadjuvante soit 40,9% et 5 ont eu une CTH adjuvante a visée

curative, soit 22,7% de |'effectif total des STM.
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e Quelques exemples de protocoles de CTH chez les patients de notre série d’étude :
-chez une patiente présentant un liposarcome myxoide de la cuisse, une CTH néoadjuvante
type Al ( 3cures) a été indiqué pour permettre une chirurgie RO
- chez une patiente présentant un synovialosarcome grade Il de la FNCLCC de la cuisse, une
CTH néoadjuvante type Al ( Ifosfamide,doxorubicine) a été indiqué .

- chez un patient présentant un sarcome indifférencié de haut grade de la cuisse, une CTH
néoadjuvante type MAI ( 6 cures) a été indiqué , puis devant une progression clinico-
radiologique, le patient a recu une CTH de deuxieéme ligne type isofosfamide

3g/m2 /3J+anticoagulation a dose curative

Figure 37: surveillance des mensurations pendant la chimiothérapie néoadjuvante.
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V. L'évolution:

Le suivi de nos patients nous a permis de collecter plusieurs renseignements. Les résultats
obtenus étaient comme suit:

» Des métastases a distance ont été notées chez 5 patients soit 22,7 % :
-1 patient ayant un sarcome indifférencié de la cuisse avait présenté des métastases
cérébrales causant son déces.
- 3 patients ayant des synovialosarcomes ont présenté des métastases pulmonaires , dont
une patiente de 21 ans chez qui on a noté une réponse quasi compléte a la CTH
néoadjuvante au niveau du site métastatique permettant de suivre une stratégie curative
qui a été basée sur une RTH néoadjuvante de la tumeur primitive avec excellente réponse
puis tumorectomie RO
- 1 jeune adolescent ayant un sarcome Ewing-like de la main qui avait initialement bien
répondu a la CTH mais a été perdu de vue et donc n’a pas terminé sa cure pour revenir
ensuite avec une évolution locale et nécrose cutanée nécessitant une amputation du
membre et des métastases pulmonaires et pleurales causant son déces en janvier 2023

» 2 patients ont présenté une récidive locale :
- 1 patient suivi pour liposarcome et 1 patiente suivie pour sarcome synovial.

» Au total : 2 patients ont décédé suite a des métastases, soit 13,6 % de I'ensemble de

nos patients: un patient avait un sarcome indifférencié de la cuisse et I'autre patient

avait un sarcome Ewing like de la main.

80



Les sarcomes des parties molles : Aspects anatomopathologigues, épidémiologiques, et évolutifs

» On anoté chez un patient présentant un liposarcome de la cuisse dont la PEC s’est
basée sur une résection chirurgicale post RTH+CTH néoadjuvantes , une désunion de
la plaie chirurgicale

» Une patiente présentant un sarcome pléomorphe de haut grade du bras a été perdue

de vue aprés avoir commencé la CTH
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Figure 38: évolution favorable aprés le traitement d’un synovialosarcome du pied chez une

patiente de la série.
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Figure 39: évolution favorable aprés le traitement d’un lIéiomyosarcome de la cuisse chez un

patient de la série.
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Figure 40-41-42: évolution favorable apreés le traitement d’un synovialosarcome du pied chez

un patient de la série.

Figure 40:avant la chimiothérapie.

f

Figure 41: sous chimiothérapie.
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Figure 42: réponse apreés la derniére cure de chimiothérapie.
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Figure 43: évolution favorable aprés le traitement d’un liposarcome myxoide de la cuisse

chez une patiente de la série.
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DISCUSSION )

-
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I. Epidemiologie:

L'incidence réelle des STM sur le plan national n'est pas encore précisée par le registre des
cancers du grand Casablanca
L'incidence des sarcomes des tissus mous aux Etats-Unis est estimée a 1 & 1,4 nouveaux cas
pour 100 000 habitants. [6].
En France, on estime que la fréguence des sarcomes des tissus mous se situe entre 1,5 et 4

nouveaux cas pour 100 000 habitants. [7].

1-1 le type histologique:

Les sarcomes des parties molles présentent une diversité histologique importante, avec
plusieurs types et sous-types selon la classification de I'OMS 2020 (voir annexe 2). Les
sarcomes d'origine adipeuse (liposarcome) et fibrohistiocytaire (sarcome pléomorphe) sont
les tumeurs malignes les plus courantes (voir tableau XXII).

Dans notre série, les synovialosarcomes étaient les plus prédominants (36,4%), suivis des

liposarcomes (27,3%).

Tableau XXII: Répartition des sous types histologiques des sarcomes selon les différentes

tudes.
Kransdorf | Heymann | Milbéo | Gielen | Moulton | Berquist | Notre
[8] et al [16] [17] etal | etal[13] | etal [14] | série
[12]
Synovialosarcome 5% 7,8 % 10,7% | 6,5% 2% 13% | 36,4%
Liposarcome 14 % 39,3% 28,5 % 15,4 19,5 % 15,5% | 27,3%

%

On observe que notre étude concorde avec celle de Milbéo [17] pour le pourcentage des
liposarcomes.
Cependant, le pourcentage des synovialosarcomes dans notre série dépasse de loin les

pourcentages de ce type des tumeurs dans les autres séries d’étude
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1-2 La répartition des STM selon I'dge et le sexe:

A-selon I’age :

Les sarcomes des tissus mous peuvent se manifester a n'importe quel age. Cependant, on
observe une augmentation de la fréquence avec I'avancement de I'age, et il existe une
corrélation entre la tranche d'age et le type histologique du sarcome des tissus mous : le
synovialosarcome apparait entre 15 et 30 ans, tandis que le liposarcome survient entre 25 et
55 ans [15].

En ce qui concerne |'age des patients inclus dans notre série d'étude, les résultats sont
presque similaires : le synovialosarcome a été observé entre 16 et 42 ans, tandis que le

liposarcome a été identifié entre 23 et 55 ans.

B-selon le sexe :

Selon les études, la répartition entre les deux sexes est généralement équilibrée, parfois
avec une légere prédominance masculine [18]. Dans notre série d'étude, les hommes ont été
légérement plus affectés par les sarcomes des tissus mous que les femmes (54,5% chez les
hommes contre 45,4% chez les femmes), ce qui concorde parfaitement avec les données de

la littérature.
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Il. Etiopathogénie:

On dénombre ci-dessous les principaux facteurs impliqués dans la genése des STM :

1. L'irradiation [18;19;20;21]:

Il est cité dans la littérature que les patients ayant recu une radiothérapie intensive dans le
cadre d’un traitement d’une tumeur maligne et ayant survécu plus de 5 ans, développent
dans environ 0.5% , un sarcome des parties molles en zones qui ont été irradiées, dans un
délai minimum de trois ans apreés l'irradiation.

Ces sarcomes sont surtout des fibrosarcomes et des histiocytofibromes malins, et dont le
développement est lié a : I'age des individus (la population pédiatrique présente plus de
risque) ,a la présence d'une prédisposition génétique, a la dose administrée (le risque est
plus élevé si la dose est > 50 GRY), et la chimiothérapie associée.

Le pronostic des sarcomes radio-induits est facheux avec un taux de survie a 5 ans estimé a
10 - 30%.

2. Les facteurs génétiques:

Certains sarcomes des parties molles apparaissent dans le cadre de syndromes congénitaux

ou héréditaires:

2-1 Le rétinoblastome : [18;19;22;24]

La survenue de STM est une complication possible dans le cadre du rétinoblastome qui est
une rare tumeur de la rétine causée par une mutation du gene RB1 (gene suppresseur de
tumeur impliqué dans le contréle de la prolifération cellulaire et localisé sur le chromosome

13q 14).
2-2 La neurofibromatose de type | ( maladie de Von Recklinghausen):[22;25;26]

Il s’agit d’une affection autosomique dominante, dont le géne est localisé sur le bras long du
chromosome 17 en 17 11.2.

Dans la NF1, la majorité des tumeurs sont bénignes, mais parmi les multiples complications
redoutables, il y a le risque de survenue de STM qui est de 3 a4 %, surtout au dépend des

gaines nerveuses. Et c’est une complication qui est rare avant I'age de dix ans.

e
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2-3 Le syndrome de Werner:[19;22]

Le géne de ce syndrome avait été identifié en 8p . Il comporte un risque élevé de survenue

de tumeurs malignes essentiellement des STM + des tumeurs cérébrales.

2-4 Le syndrome de Li-Fraumeni:[18;19;22;23]

Il s’agit d’'un syndrome familial rare comportant une fréquence élevée des tumeurs malignes
chez des individus en age jeune, parmi ces néoplasies malignes : les sarcomes des parties
molles.

Ce syndrome est associé a des altérations acquises du gene suppresseur de tumeur p 53

ainsi que des modifications germinales. »

3. Le role des virus [18]:

Certaines proliférations tumorales a différentiation musculaires lisses sont associées a
I’'Epstein-Barr virus (EBV) dans le cadre des déficits immunitaires acquis tel que : receveurs

de greffes ou HIV positifs.

4. Facteurs toxiques [18;19;27;28]:

- Le tabagisme: il n’existe pas beaucoup d'études réalisées pour établir une relation entre la
genese de STM et le tabagisme actif et passif.

- les herbicides: plusieurs études ont démontrées que les produits chimiques entrant dans la
composition des herbicides comme le chlorophenol et la dioxine sont des produits

cancérogénes impliqués dans la genése des STM.

5. Autres facteurs:

- Les traumatismes : la notion de traumatisme est souvent évoquée par les patients ou leurs
familles , semble essentiellement révélatrice en attirant le plus souvent l'attention sur une
Iésion préexistante au traumatisme qui n’a pas été remarquée auparavant.

IIs ont exceptionnellement fait la preuve d’une responsabilité directe. [18]

e Dans notre série d'études on a retrouvé les facteurs a risque suivant:
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-Un tabagisme actif a été signalé chez cing patients ayant développé un sarcome des tissus
mous.

- Une patiente avait mentionné un antécédent de traumatisme ancien négligé au niveau du
site de la tumeur.

-Deux patientes avaient présenté des brilures étendues dans I'enfance au niveau du site de

la tumeur.
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lll. Etude clinique:

1. les signes fonctionnels:

1-1 Le syndrome tumoral:

La circonstance la plus fréquente révélant la présence de sarcomes des tissus mous est
I'apparition d'une masse tumorale.

Ainsi, dans la plupart des cas, les sarcomes se manifestent par une masse tissulaire non
douloureuse.

Les signes inflammatoires sont rarement observés, et il est inhabituel de constater une
croissance rapide de la tumeur sur une courte période (quelques jours ou quelques
semaines). Plus couramment, les patients découvrent une masse profonde lors du toucher
ou lorsque celle-ci commence a provoquer une géne lors de certains mouvements. Une
autre situation qui n'est pas rare est la soudaine croissance rapide d'une masse aprés une
longue période de latence [29].

On peut donc déduire que I'évolution d'une masse tumorale revét une importance cruciale
pour orienter le diagnostic.

Dans notre série, 90,9% des patients ont présenté une masse tumorale.

1-2 La douleur:

Le critére de la douleur n'est généralement pas inclus parmi les indicateurs de malignité,
surtout parce que les sarcomes des tissus mous au niveau du tronc et des membres se
manifestent principalement sous la forme d'une masse tissulaire non douloureuse [29]. C'est
plutdt le volume de la masse et sa localisation anatomique qui peuvent parfois générer une
géne douloureuse due a la compression ou a la distension. Les tumeurs qui affectent les
gaines nerveuses sont habituellement douloureuses et peuvent étre accompagnées de
troubles sensitifs le long du trajet du nerf concerné [1].

Dans notre série, la douleur était un signe révélateur chez 16 patients présentant des
sarcomes des tissus mous, représentant ainsi 72,3% de I'ensemble. Des troubles sensitifs,
tels que des décharges électriques, ont été rapportés chez cing patients, dont quatre

présentaient des synovialosarcomes et le cinquiéme avait un liposarcome.
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1-3 la limitation de la mobilité et impotence fonctionnelle :

Ces deux signes, la limitation de la mobilité et les troubles sensitifs, se manifestent
généralement a un stade avancé et sont observés principalement chez des patients
présentant une importante taille tumorale, des localisations juxta-articulaires, et dans le
contexte d'une compression neuro-vasculaire [1].

Dans notre série d'étude, la limitation de la mobilité a été observée chez 9 patients,

représentant ainsi 40,9% de I'ensemble de I'effectif.

1-4 Les signes généraux:

Dans la symptomatologie initiale des sarcomes des tissus mous, les signes généraux restent
trés rares. lls se manifestent presque systématiquement a un stade avancé de I'évolution
tumorale, surtout pour les sarcomes de haut grade, et leur présence témoigne souvent de la
survenue de métastases [1;29].

Dans notre étude, I'amaigrissement a été observé chez 6 patients, représentant ainsi 27,3%
de I'ensemble de |'effectif, et une altération de I'état général a été constatée chez 2 patients.

2. Les signes physiques:

L'examen clinique joue un role crucial dans le processus diagnostique et doit étre réalisé de

maniére approfondie pour permettre une orientation diagnostique précise.

2-1 Le siege de la tumeur:

Il est crucial de déterminer le site tumoral a différentes phases du processus médical, que ce
soit au stade diagnostique, thérapeutique ou pronostique. A la phase diagnostique, certaines
localisations sont hautement évocatrices d'un type spécifique de tumeur. Au cours du
traitement, la prise en compte du site tumoral est essentielle lors des décisions
thérapeutiques.

La localisation tumorale revét également une importance pronostique, avec un pronostic
moins défavorable pour les sarcomes des membres par rapport a d'autres sarcomes de

I'organisme, attribuable a une meilleure accessibilité et donc a une résection tumorale plus

e
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efficace [2]. Bien que les sarcomes des tissus mous puissent apparaitre a divers endroits du
corps, ils ont une propension a siéger principalement au niveau des membres et du tronc.
Selon Chang et Sandak, les membres inférieurs sont touchés dans environ 45% des cas, les
membres supérieurs dans 15% des cas, tandis que d'autres sarcomes des tissus mous
peuvent affecter I'espace rétropéritonéal dans prés de 15% des cas, la téte et le cou dans
10% des cas, et I'abdomen, la paroi thoracique ainsi que d'autres organes dans 5% des cas

[1;15]. De nombreuses études ont été menées dans ce domaine (voir tableau XXIII).

Tableau XXIIl: Localisation des STM selon les différentes études.

Etudes Années Effectif

Membre Membre Tronc Téte Rétropéritoine

supérieur inférieur % et cou %
% % %
Heymann 1990 - 89 15,7 58,5 10,1 5,6 10,1

etal[16] 2003

Milbéo et 1996 - 84 16 84 - - -
al [17] 2000

Notre 2021- 22 18,1 81,9 - - -
série 2023

Les conclusions de notre série d'étude concordent parfaitement avec les données de la
littérature : les sarcomes des tissus mous ont une tendance marquée a se localiser

principalement au niveau du membre inférieur, suivi du membre supérieur.

2-2 La taille et profondeur tumorale:

La profondeur ainsi que la taille d’'une tumeur permettent au praticien une bonne

orientation diagnostique.
Les lésions profondes (situées sous le fascia de I'enveloppe musculaire) et de consistance
solide, dont le diametre est égal ou supérieur a 5 cm selon les critéres de I'école américaine,

sont considérées comme suspectes de malignité.
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Ces informations cliniques revétent également une importance pronostique pour les
sarcomes des parties molles : un sarcome plus profond avec un diamétre > 5 cm est associé
a un pronostic plus sombre, avec un risque relatif de métastases ou de déces augmentant de
1,5 % par tranche de 5 cm [2].

Dans notre série, 86,3 % des sarcomes des tissus mous avaient une taille 2 5 cm, tandis que
seulement 13,6 % avaient une taille <5 cm.

Ces résultats sont en parfait accord avec les données de la littérature (voir tableau XXIV).

Tableau XXIV: Répartition des tailles des STM selon les différentes études.

Séries Effectifs Taille tumorale

<5cm (%) 25 cm (%)
Berquist et al [14] 46 23 87
Moulton et al [13] 45 34 66
Notre série 22 13 87
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IV. Etude paraclinique:

1. Imagerie:

L'imagerie conserve toute sa pertinence, que ce soit dans I'étape du diagnostic étiologique
ou dans celle de la prise en charge thérapeutique et de la surveillance post-opératoire. Avant
toute biopsie ou intervention chirurgicale, toute masse persistante des tissus mous doit faire

I'objet d'une imagerie adaptée.

1-1 La radiographie standard [2;30;31]:

C’est un examen qui garde une importance lors du bilan initial, et doit respecter les critéres
de qualité .

Il a un réle dans I'élimination de:

e Une |ésion osseuse avec extension aux tissus mous.

* Une pseudo masse comme un cal osseux hypertrophigue ou exostose.

e Une étiologie d'origine inflammatoire, articulaire ou dégénérative.

Cet examen permet aussi d'apporter des données qui aideront a I'orientation diagnostique:

e Une attache au périoste , des ossifications ou calcifications ,une atteinte des os dans les

tumeurs agressives.

1-2 L'échographie et I'écho-doppler [30;31;32]:
A- Place de I'échographie:

Il s’agit de I'examen de premiére ligne dans le bilan d'une masse des parties molles.
L'échographie permet de:

e Différencier entre la nature liquide ou solide d’une masse.

® Préciser les rapports avec les structures voisines comme les articulations et les vaisseaux.

e Préciser la localisation de la |ésion par rapport a I'aponévrose superficielle (caractére
superficiel ou profond).

® Guider une éventuelle biopsie tout en permettant d'épargner les zones d'hémorragie et de

nécrose.
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B- L'apport du Doppler:

Il offre plusieurs avantages, notamment :

» Analyse en mode couleur : Cela permet d'identifier des éléments en faveur de la
malignité, tels que la présence de plus de trois vaisseaux, une distribution anarchique
et une variabilité de calibre de ces vaisseaux au sein de la lésion [30].

» Analyse spectrale : Cette fonction permet de calculer I'indice de résistance et de
mesurer la vitesse systolique d'un vaisseau intratumoral ou d'une artére nourriciére,
tout en comparant avec le c6té sain. Une valeur seuil de 0,5 m/s est généralement
indicative de la malignité, offrant un taux de diagnostic correct d'environ 80% [28].
Cette précision augmente a 91% lorsqu'on associe les données de I'échographie a

celles du Doppler couleur.
1-3 LaTDM [1; 30]:

La tomodensitométrie est un examen essentiel recommandé dans le bilan d'extension afin
de détecter les métastases, en particulier au niveau pleuropulmonaire. Cet examen s'avere
également trés utile pour mettre en évidence d'éventuelles calcifications. Bien que le
rehaussement de la tumeur apreés l'injection intraveineuse du produit de contraste soit

généralement indicatif d'une Iésion sarcomateuse, cela n'est pas systématique.

1-4 L'IRM [2;30;31;33;34;35;36;37]:

L'imagerie par résonance magnétique (IRM) est un examen indispensable dans le bilan pré-
thérapeutique et le suivi des sarcomes des tissus mous. Il est également considéré comme la
référence en matiere de bilan diagnostique.
» Analyse morphologique :
- La taille tumorale joue un réle dans l'orientation diagnostique. Ainsi, dans 66% des cas,
une lésion dépassant 6 cm de grand diamétre sera de nature maligne (la taille tumorale
étant un facteur pronostique selon la FNCLCC).
- L'étude des limites tumorales est un critére potentiellement trompeur et peu fiable, car
de nombreux sarcomes présentent des limites en apparence nettes, qui sont en réalité

des pseudocapsules
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-La localisation par rapport a I'aponévrose superficielle : ce critére, tout comme la taille
tumorale, est un facteur pronostique selon la FNCLCC. La localisation sous I'aponévrose
superficielle est considérée comme un critére majeur de description, et une topographie
sous aponévrotique est suspecte de malignité..

» L'analyse du signal:
L'analyse du signal tumoral en pondération T1 et T2 offre des informations diagnostiques
précieuses:
e La présence de septa hyposignal en T2 ou d'un signal non homogene en T1, voire
homogene en T1 mais hétérogene en T2, pourrait indiquer la malignité, selon Hermann et al
[35].
® La présence d’'une nécrose tumorale est aussi un facteur pronostique de la FNCLCC
* Bien que la présence de niveaux liquide- liquide ou de I'cedéme ne soit pas un élément
spécifique mais elle peut étre un signe de: sarcome synovial ou de métastase.
- De Schepper et al [34] ont ainsi démontré, a partir d'une analyse multifactorielle
statistiquement significative, que les éléments ci-dessous sont en faveur de la malignité:
« o Diametre >5 cm / une taille > 66 mm
o Absence d'hyposignal en pondération T2/ Signal hétérogéne en pondération T1.
o Atteinte neurovasculaire.
o Nécrose > 50 %, valeur prédictive positive de malignité proche de 100 %.

» La prise de contraste:
Plusieurs études se sont basées sur la notion de prise de contraste notamment lors
d'injections dynamiques de gadolinium pour proposer des critéres diagnostiques: on citera
ci-dessous les arguments qui étaient en faveur d’une malignité pour Vander Woude et al
[36]:
* une prise de contraste précoce (moins de 6 secondes par artéere)
* une prise de contraste périphérique :ce critére a également été retrouvé par Ma et

al [37].
® une prise de contraste précoce et de longue durée ou en légere décroissance.

Les STM inclus dans notre propre étude présentent les mémes critéres de malignité que les

autres séries d'études.
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Tableau XXV: Résultats des différentes études sur les critéeres de malignité a I'lRM.

Berquist et al

[14] (95
Séries d'étude
patients)
Malin n=45
Taille>5cm 87%
Hétérogéneicité
95%
(signal en T1)
Rehaussement
Gd
Nécrose
tumorale
Limites
85%
tumorales
Atteinte
osseuse et/ ou
71%
vasculo-
nerveuse
Hémorragie et/
ou oedéme 54%

perilésionnel

Moulton et al
[13] (225

patients)

Malin n=46

66%

80%

73%

68%

62%

100

Lamsak et al
[33] (10

patients)

Malin n=10

70%

20%

50%

70%

40%

Notre série
d’étude (22
patients)
Malin n=22

83,3%

85%

95,4%

18,2%

71%

66%

35%
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1-5 La tomographie par émissions de positons (PET Scanner):

Le 18F-fluorodéoxyglucose (18 FDG) est un traceur permettant de mesurer |'utilisation
régionale du glucose, particulierement élevée dans les cellules néoplasiques par rapport aux
cellules saines. Cette technique d'imagerie est fortement utile a différentes étapes de la

prise en charge des sarcomes des tissus mous.

2. La biologie dans les tumeurs des tissus mous:

La biologie n’apporte pas grande chose dans la phase de la prise en charge initiale des
sarcomes des parties molles, elle n'offre au clinicien aucune orientation diagnostique; et
donc les examens biologiques sont rarement demandés lors de cette étape. On observe
cependant une accélération de la VS et une augmentation de la CRP, ce qui signe une

inflammation qui peut accompagner parfois quelques STM.

3. L'examen anatomopathologique:

C'est le seul examen complémentaire qui permet de poser le diagnostic avec certitude et de

préciser suite a cela une PEC thérapeutique.

3-1 Le matériel d'étude:

A. La biopsie:

L'objectif principal de la biopsie doit apporter un matériel représentatif suffisant pour que le
médecin pathologiste puisse établir le diagnostic.

Elle doit comporter idéalement divers fragments de la tumeur, la pseudo-coque tumorale, et
les tissus au contact de la tumeur.

Les principaux types de biopsie pour les STM sont les suivantes:
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v La biopsie percutanée:

La biopsie percutanée TRU-CUT consiste a prélever une carotte d'environ 1X10 mm. Cette
procédure présente |'avantage d'étre réalisée sous anesthésie locale en ambulatoire,
adaptée aux masses palpables en surface. Pour les masses profondes ou difficiles d'acces
chirurgicalement, la biopsie peut étre guidée par échographie ou scanner lors d'une
intervention radiologique. La littérature démontre que la biopsie percutanée TRU-CUT offre
des résultats satisfaisants dans le contexte du diagnostic des sarcomes des parties molles.
Une étude menée par Helsin et al. [39] sur 164 sarcomes a montré que, parmi les 60 biopsies
réalisées de maniére percutanée, 93 % des fragments étaient analysables. Le diagnostic de
malignité a été établi dans 95 % des cas, le grade dans 88 %, et le type histologique dans

75%, sans faux positifs et avec un taux de faux négatifs de 5 %.

v La biopsie chirurgicale:

C’est une technique qui a pour objectif de prélever un fragment de tissu en quartier
d'orange, d'un volume qui fait presque 1 cm, offrant ainsi au médecin pathologiste un
échantillon représentatif de la masse, qui va le suffire pour poser le diagnostic et préciser le
grade.

Cette technique est performante mais elle a quand méme l'inconvénient de nécessiter une
anesthésie générale ou au minimum une anesthésie locorégionale avec une hospitalisation.
Elle doit étre réalisée en se basant sur les données topographiques de la palpation et surtout
de l'imagerie, et elle doit toujours tenir compte d’une chirurgie d'exérese ultérieure, au
«cours de laquelle le chirurgien inclut dans la voie d’abord et excise le trajet de la biopsie
chirurgicale et I'éventuel trajet de drainage.

La biopsie chirurgicale obéit aux régles suivantes:

e Surélévation du membre puis garrot temporaire, sans avoir recours a la bande d'Esmarch.

e [ncision courte dans I'axe du membre.

e Abord direct de la tumeur : le chirurgien fait une incision de I'aponévrose puis disseque les
fibres musculaires, ensuite il pratique une incision de la pseudo capsule avec prudence pour
ne pas ouvrir les espaces anatomiques de voisinage afin de ne pas créer une dissémination

des cellules tumorales ; le préléevement ne doit pas porter sur le centre de la masse qui est
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souvent nécrosé et n’a donc pas beaucoup d'intérét pour le médecin pathologiste, mais
plutét sur le tissu vivant périphérique. La derniere étape est I’hémostase rigoureuse apres
levée du garrot, par recours aux adjuvants hémostatiques et coagulation.

e Eviter le drainage, si non pose d'un drain aspiratif si nécessaire qui fait issue a la peau a1l
cm de I'extrémité de la cicatrice et dans son méme axe.

e Points séparés pour la Fermeture de la pseudo capsule, puis du fascia, puis du tissu

cellulaire sous-cutané et enfin de la peau.

» On remarque dans notre série d’étude on avait procédé a ce type de biopsie
seulement chez 5 patients soit 22,7%, c’était la biopsie percutanée qui avait pris le

dessus (50%)
B. La pieéce opératoire:

L'examen anatomopathologique de la piéce opératoire est essentiel. Le chirurgien doit
fournir des informations adéquates au pathologiste sur le type d'intervention chirurgicale et
doit orienter la piece a l'aide de fils, une pratique qui a été suivie pour tous les patients de la

série.
3-2 Le conditionnement du matériel d'étude:

Les fragments de la biopsie ne doivent pas trainer, le chirurgien doit directement les
immerger dans un fixateur comme le formol.
Pour une analyse en biologie moléculaire de meilleure qualité et/ou un ciblage

thérapeutique, le pathologiste procéde a la congélation du matériel tumoral. [5]

3-3 L'examen macroscopique:

L’'examen macroscopique commence tout d’abord par la mesure de la piece et la
description détaillée des différents types de tissus qu'elle comporte.

Puis un marquage des limites d'exérése les plus proches de la masse suivi par, la description
de la masse par la précision de sa taille, sa localisation, ses rapports / extensions aux
structures voisines, son aspect et sa couleur, sa consistance, sa proportion par rapport au

tissu tumoral et |la présence de nécrose.
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3-4 L'examen histologique:

Cet examen permet de:

- confirmer la malignité/bénignité de la masse.
- classer la tumeur selon le tissu d'origine.

- Etablir un Grading tumoral.

- Préciser si les limites d’exérése ont un caractére sain ou lésionnel.

a- Les limites d'exérése:[5]

La précision des marges d’exérese est revétue d’une grande importance, parce que le fait
que I'exérése soit insuffisante, dispose fortement le/la patient (e)a une récidive locale.

La classification de I'Union internationale contre le cancer prévoit trois catégories:

RO: résection in sano.

R1: résidu microscopique.

R2: résidu macroscopique.

b- Le grading tumorale:[5]

L'évaluation du grade d'un sarcome permet de distinguer les tumeurs de bon pronostic (de
faible grade) des tumeurs de mauvais pronostic (de haut grade). Le grading de la FNCLCC,
largement utilisé en Europe, repose sur trois parametres : la différentiation, la proportion de

nécrose et le décompte des mitoses.
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Tableau XXVI: Grading des sarcomes des parties molles selon la FNCLCC.

Differentiation tumorale :

Score 1: sarcomes ressemblant trés étroitement au tissu mésenchymateux adulte.
Score 2: sarcomes dont e type histologique estcertain.
Score 3: sarcomes embryonnaires etindifférenciés, sarcomes de type histologigue incertain,
sArcomes synaviaux, ostéosarcomes, tumeurs primitives neuroectodermigues (PNET).
Décompte des mitoses :
Score 1: Zéro a neuf mitoses-dix champs (Gxd0).
Score 2: 10-12 mitoses-dix champs.
Score 3: supérieur ou égale @ 20 mitoses-dix champs.
MNécrose tumorale :
Score (: pas de nécrose.
Score 1: inférieur a 50 % de nécrose tumorale.
Score 2: supérieur ou égale @ 50 % de nécrose tumaorale.
Grade histologigue :
Grade I: score 2-3
Grade Il: score 4-6

Grade Il1; score 6-8

c- La classification des STM:[5;18;4]

La classification de I'OMS de 2020 est la référence pour les tumeurs des tissus mous, y
compris les sarcomes. Elle inclut divers grands types et de nombreux sous-types tumoraux,
répartis en tumeurs bénignes, tumeurs a malignité intermédiaire et tumeurs malignes.
Certains types de tumeurs ont été retirés du fascicule sur les tumeurs des tissus mous pour

étre traités de maniéere distincte dans d'autres fascicules dédiés a la peau et au SNP.
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3-5 L'immunohistochimie [5;18;40;41]:

La technique immunohistochimique est une méthode de détection immunologique qui
utilise des anticorps spécifiques. Ces anticorps sont appliqués sur des antigenes, suivis d'un
systéme de révélation et d'amplification basé sur une association anticorps-peroxydase.

Enfin, un chromogene est utilisé pour visualiser la réaction.

Tableau XXVII : les Ac les plus utilisés en immunohistochimie pour classer les sarcomes.

Différentiation Marqueurs

Différentiation musculaire lisse Actine, Desmine, h-caldesmone
Différentiation fibrohistiocytaire CD 68 +/- Actine
Différentiation vasculaire CD31, CD34, Actine
Différentiation Vimentine, Actine, CD34

fibroblastique/myofibroblastique
Différentiation adipocytaire PS100, MDM2, CDK4

Différentiation conjonctive Vimentine

3-6 La BM :[77]

L'avenement de la biologie moléculaire a permis d'identifier des anomalies moléculaires
récurrentes dans certains sous-groupes de sarcomes. Ces anomalies moléculaires peuvent
servir d'outils diagnostiques, pronostiques et thérapeutiques. La classification moléculaire
des sarcomes des tissus mous retient cing grands types d'anomalies : les sarcomes dits "a
génétique simple," porteurs de translocations réciproques, de mutations activatrices, de
mutations inhibitrices ou d'amplifications simples ; et les sarcomes dits "a génétique

complexe," pouvant présenter plusieurs dizaines d'anomalies moléculaires.
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V. Les formes anatomo-cliniques rencontrées dans notre série d’étude:

1. Les tumeurs adipeuses malignes: [8;9;31;4;42:43 ;44 ;45]

Les tumeurs adipeuses malignes ou liposarcomes sont tres fréquentes. La plupart d’entres
elles ont un aspect radiologique caractéristique qui permet de les identifier, mais la CAT
varie selon le type histologique.

Dans notre série, les liposarcomes représentaient le deuxieme type histologique le plus

fréquent aprés les synovialosarcomes.

Un liposarcome est une tumeur maligne représentant 14 a 18 % des STM. On lui distingue
sur le plan histologique plusieurs catégories : liposarcome bien différencié, myxoide,
pléomorphe, non spécifié et le liposarcome dédifférencié.

Dans notre série d’étude , on a trouvé 6 liposarcomes (27,3% des STM de la série) ;dont 4

liposarcomes myxoides, 2liposarcomes bien différencié .

a. le liposarcome bien différencié:

Tumeur de malignité intermédiaire représentant environ 40 a 45 % des liposarcomes de
I’adulte avec un pic vers 60 ans. Elle reste de pronostic favorable la comparant aux autres
liposarcomes avec un faible pouvoir métastatique. Prédilection au niveau du Ml surtout au
niveau de la cuisse, ( les liposarcomes bien différenciés retrouvés chez la patiente de notre
série siégeait aussi au niveau de la cuisse ce qui concorde avec les données
épidémiologiques rapportées dans la littérature).

L'évolution de ce type de liposarcomes dépend essentiellement de la localisation, avec un
risque de récidive locale non négligeable. La transformation en liposarcome dédifférencié et

les métastases sont rares, et le taux de survie a 10 ans est de 50 %.

b. Le liposarcome myxoide:

Il représente 40 a 50 % de d'ensemble des liposarcomes, et 10 % de I'ensemble des STM de
I'adulte. Il a un pic entre 40 et 50 ans, sans différence de sexe.

Il se manifeste par une masse profonde, non douloureuse, souvent niveau du Ml (surtout la
cuisse). 1/3 des patients développent des métastases a distance et le risque de récidive

locale est tres élevé.
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2. Les tumeurs fibroblastiques et myofibroblastiques malighes: [75]

a- Le myxofibrosarcome :

Sarcome rare des tissus mous caractérisé par une lésion maligne, fibroblastique, avec un
stroma myxoide variable, un pléomorphisme et un réseau vasculaire curviligne distinct. La
majorité des tumeurs se développent dans les membres, incluant les ceintures, plus souvent
dans les tissus dermiques/sous-cutanés que dans le fascia et les muscles squelettiques sous-
jacents, et se présentent généralement sous la forme d'une masse indolore a croissance
lente. La profondeur de la Iésion et le grade de la tumeur sont sans lien avec le taux élevé de
récidive locale, alors que le pourcentage de métastases et la mortalité associés a la tumeur

sont beaucoup plus élevés lorsque les tumeurs sont profondes et de haut grade.

b- Le dermatofibrosarcome de Darier-Ferrant :
Le dermatofibrosarcome de Darier-Ferrand (DFS) est un sarcome infiltrant rare du tissu mou,
généralement de bas grade de malignité, prenant naissance dans le derme de la peau et

associé a une translocation chromosomique spécifique t(17 ;22).

Epidémiologie

La prévalence est estimée a 1 sur 10 000.

Description clinique

Le DFS peut apparaitre a tout age, méme en période néonatale et durant la petite enfance,
mais survient d'habitude entre 20 et 50 ans. 85 a 95% des tumeurs sont des lésions de bas
grade de malignité, le pourcentage restant étant des tumeurs fibrosarcomateuses de haut
grade. Les lésions sont présentes typiquement sous la forme de plaques fibreuses rosées ou
violettes-rouges indurées ou de nodules dermiques au niveau du tronc, des extrémités
proximales, de la téte et du cou. Le développement a tendance a étre lent avec une infiltration
locale en profondeur et une tendance a une récidive locale aprés résection. Cependant, les

métastases sont rares. L'occurrence est sporadique.
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Etiologie

Le DFS est probablement d'origine fibroblastique : plus de 90% des cas sont associés a une
production dérégulée du facteur de croissance PDGF (platelet-derived growth factor) qui
résulte d'une translocation chromosomique ou de la formation d'un anneau chromosomique
surnuméraire dérivé de t(17 ;22). La translocation chromosomique conduit le plus souvent a
la fusion du second exon du géne PDGFB du chromosome 22(22g13.1) au géne COL1A1 du
chromosome 17(17g21.33). Cette translocation résulte en une surexpression du

gene PDGFB sous la forme d'un proto-oncogéne de fusion COL1A1/PDGFB.

Méthode(s) diagnostique(s)

Le diagnostic peut se faire par analyse histologique de la biopsie de la lésion, révélant des
caractéristiques d'une tumeur fibroblastique bien différenciée avec des faisceaux de cellules
fusiformes disposés en rayons de roue et une coloration positive de CD34. Afin de confirmer
le diagnostic, une analyse cytogénétique identifiant la translocation peut étre effectuée ainsi
gu'une analyse FISH interphasique avec dessondes encadrantes dites de « split » du
chromosome 22. L'imagerie, telle que I'lRM ou le scanner, est plus utile afin d'estimer la

profondeur de I'invasion tumorale ou pour identifier des sites de métastases.

Diagnostic(s) différentiel(s)

Le diagnostic différentiel inclut le fibrosarcome (voir ce terme), le dermatofibrome, le

neurofibrome et d'autres tumeurs du tissu mou.

Prise en charge et traitement

Le traitement couramment utilisé contre le DFS primaire récurrent est I'ablation chirurgicale
avec des marges d'exérese en tissu sain. La chirurgie microscopique de Moh (MMS), basée sur
des résections horizontales séquentielles suivies d'un examen histologique extemporané, est
associée a un faible risque de récidive et pourrait réduire la quantité de tissu réséqué. La
radiothérapie post-opératoire peut étre utilisée lorsque I'excision est incomplete.
L'administration d'imanitib, un inhibiteur oral du récepteur de la PDGF tyrosine kinase,

pourrait étre bénéfique pour les patients ayant une lésion locale avancée non opérable ou
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pour les patients présentant des métastases. La thérapie cytotoxique ne semble pas trés
efficace.
Pronostic

Le pronostic est excellent dans le cas de DFS de bas grade et réservé dans les variantes
fibrosarcomateuses en raison de leur plus grand risque de récidive et de métastases.

Globalement, le taux de mortalité est faible (<3% a 10 ans).

3. Les tumeurs malignes du muscle lisse : [4; 51 ; 31 ;4 ;48 ;52 ;53]:

a- Le léiomyosarcome : tumeur maligne de 'adulte (pic entre 50 et 60 ans). Elle se manifeste
sous forme d'une masse, douloureuse et d'évolution rapide dont le pronostic dépend
essentiellement de la localisation.

Dans notre série d’étude,un patient de 58 ans avait présenté un Iéiomyosarcome de la face

antérieure de la cuisse grade 2 de la FNCLCC

4. Les tumeurs a différentiation incertaines malignes [31;4;48]:

a- Le synovialosarcome: C'est la plus fréquente des tumeurs a différentiation incertaine,
représente 5310 % des TPM. |l se localise préférentiellement dans les zones para-
articulaires, a coté des gaines tendineuses, des bourses et des capsules articulaires,
essentiellement au niveau du genou. Il présente un pic de fréquence entre 15 et 40 ans, et
une légére prédominance masculine. Son pronostic est défavorable puisque le taux de survie
a 5ansn’est que de 55 %.

Dans notre série d'étude, on avait trouvé que le synovialosarcome représentait le type
histologique le plus fréquent : 8 cas de synovialosarcomes, dont I'dge était compris entre 16
et 46 ans, de localisation essentiellement péri-articulaire (5 au niveau du pied),on avait
rapporté deux synovialosarcomes de la cuisse aussi .

Des métastases pleuropulmonaires ont survenues chez deux de nos patients.

Nous avons rencontré dans notre étude des synovialosarcomes biophasique et d’autres a

cellules fusiformes
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b- Le sarcome Ewing-LIKE [76]:

Le sarcome d’Ewing des tissus mous est aussi appelé sarcome d’Ewing extra-osseux. Le
sarcome d’Ewing prend habituellement naissance dans les os, mais le sarcome d’Ewing des
tissus mous apparaft dans les tissus mous entourant les os. En général, il affecte le tronc, les
jambes et les bras et la région de la téte et du cou. Le sarcome d’Ewing des tissus mous
différe d’autres sarcomes des tissus mous. Les cellules de cette tumeur ressemblent
beaucoup a celles du sarcome d’Ewing et se comportent vraiment comme elles, c’est
pourquoi on traite le sarcome d’Ewing des tissus mous comme un sarcome d’Ewing. »

Le sarcome Ewing like est une nouvelle entité décrite dans la derniere classification OMS
2020 des STM, ce type de sarcome présente une grande ressemblance avec le sarcome
d’Ewing sauf qu’il ne présente pas la translocation chromosomique(t 11,22) et il a un
pronostic plus mauvais .1l est a noté que ,jusqu’a présent, il n’ y a pas de protocole
thérapeutique bien défini pour le sarcome Ewing like ,sa PEC se base plut6t sur extrapolation

de celle du sarcome d’Ewing

5. Les sarcomes indifférenciés /inclassés [31;4;48]:

a- Le sarcome pléomorphe:

Les synovialosarcomes sont des tumeurs qui surviennent généralement chez les adultes de
plus de 40 ans, avec un pic d'incidence entre 60 et 70 ans, et une légére prédominance chez
les femmes. Ces tumeurs sont considérées comme agressives, présentant un taux de
métastases considérablement élevé, soulignant ainsi I'importance d'un diagnostic précoce.
Dans notre série , on a trouvé un sarcome pléomorphe de haut grade au niveau du bras chez

une patiente de 47 ans, une étude immunhistochimique a été réalisée chez la patiente.

Les autres sarcomes indifférenciés retrouvés dans notre étude étaient :Le sarcome

indifférencié a cellules rondes et le sarcome indifférencié non spécifié (NOS)
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VI. Le bilan d'extension et stadification:

1. Le bilan d'extension:

Comporte un examen clinique bien mené et une imagerie adaptée pour préciser I'extension
locorégionale et les métastases a distance, ce qui conditionne la PEC thérapeutique des
STM.

1-1 La clinique:

Lors de l'interrogatoire, le praticien recherche des signes fonctionnels évoquant une
dissémination métastatique, en particulier des signes pleuropulmonaires tels que la
dyspnée, la toux chronique et I'hémoptysie. Ensuite, un examen clinique approfondi est
réalisé pour détecter la présence d'un épanchement pleural, d'adénopathies locorégionales
ou d'une Iésion tumorale a distance.

1-2 I'imagerie:

Afin de rechercher une éventuelle extension locorégionale, une IRM au niveau du siége
tumoral est prescrite. La radiographie du thorax, en particulier la TDM thoracique, est
systématiquement réalisée, étant donné que le parenchyme pulmonaire est fréquemment
affecté par les métastases. Le PET-scann est également utilisé pour évaluer le bilan

d'extension des STM.

2. La stadification:

Elle permet de regrouper des facteurs pronostiques importants. On utilise 2 classifications

principales, celle du systeme de Enneking et celle de I’AJCC.

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

Il prend en compte la localisation de la tumeur (T1: intracompartimentale / T2:
extracompartimentale), le grade de malignité (G1: faible grade / G2: grade élevée) et la
présence de métastases (MO: pas de métastase/ M1: métastase régionale ou a distance).
Ce systemedéfinit ainsi 3 stades:

- Stade |: sarcome de bas grade sans métastase.

- Stade Il: sarcome de haut grade sans métastase.

- Stade lll: métastase, quel que soit le grade.
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Chacun de ces stades sera subdivisé en fonction de la localisation tumorale T1 ou T2

(A: intracompartimental; B: extracompartimental) .

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

C’est un systéme plus précis qui prend en compte :

-Le grade histologique (G): G1: bien différencié / G2: moyennement différencié/ G3: peu
différencié/ G4: indifférencié.

- La taillede latumeur: T1<5cm; T2>5cm -

- La profondeur: a: superficielle / b: profonde.

- Les adénopathies: L’absence d'adénopathies NO / la présence d’adénopathies N1.

- Les métastases: L’absence de métastases MO / La présence de métastases M1.

Il définit 4 stades (tableau XXV) .

Tableau XXVIII: le systeme de I'AJCC.

Stade | G1-2 Tla-b/T2a-b NO MO
Stade Il G 3-4 T1 a-b/T2 a NO MO
Stade Il G34 T2b NO MO
Stade VI VG VT N1 MO

VG VT NO M1

Pour le stade |, le taux de survie globale a 5 ans est de 90 % ; pour le stade Il ,il est de 81 % ;

il chute a 56 % pour le stade Ill, et il est tres faible pour le stade IV. »
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VII. Le traitement:

La pierre angulaire dans leur prise en charge, et dont la qualité conditionne le pronostic, est
la chirurgie, qui peut étre, dans certains cas, associée a la radiothérapie pour assurer un bon

contréble locorégional. La chimiothérapie a également une grande place dans ce domaine.

la chirurgie:

Méme apres une chirurgie radicale (amputation de membre), 30% des malades développent

une dissémination métastatique qui cause le déces dans la majorité des cas.
a. Bases du traitement chirurgicale:

a-1 la notion du compartiment: repose sur le siege et |'extension tumorale, conditionnant
ainsi les modalités de I'exérese. Un compartiment, par définition, est toute structure
anatomique délimitée par des barriéres naturelles s'opposant a la progression tumorale,

telles que les corticales, les aponévroses, les parois des loges, les capsules articulaires..
a-2 Réegles générales de I'exérése chirurgicale [18; 29; 66]:

La voie d'abord se fait dans I'axe du membre pour repérer en premier les structures
limitantes. Afin de faciliter la reprise chirurgicale en cas de récidive, la cicatrice doit étre
axiale, sauf pour les plis de flexion. La tumeur doit étre entourée de tissu sain des le départ.
Il faut effectuer le moins de décollement cutané possible pour réduire les sites opératoires
de récidives. Les drainages sont placés a proximité de la cicatrice et dans son axe pour limiter

les champs d'irradiation postopératoire et faciliter la reprise en cas de récidive.
b. Types d'exérese chirurgicale [1; 18; 66] :

b-1 L'exérese large: La chirurgie d'exérése large est considérée comme le gold standard : |a
tumeur est retirée en bloc avec une marge de tissu sain sur I'ensemble de la périphérie de la
tumeur. Le caractere large de la chirurgie dépend de la qualité des marges chirurgicales
définies par I'anatomopathologiste et non pas de la quantité du tissu réséqué. Le chirurgien
doit emporter théoriquement 1 a 2 cm de tissu sain dans tous les plans et/ou une barriére

anatomique.
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Dans notre série d'étude, 68,2% des patients ont bénéficié d'une exérese large.

b-2 L'exérése extracompartimentale : L'exérese en bloc consiste a enlever la totalité d'un
compartiment, y compris ses barrieres anatomiques, ainsi que le contenu en totalité,
incluant les muscles avec leurs aponévroses de leur origine a leur terminaison, les troncs
vasculo-nerveuy, et le squelette en contact. Le principal inconvénient de ce type d'exéréese

est donc lI'importance des séquelles fonctionnelles.

b-3 I'exérése intra capsulaire : consiste en une exérese par fragmentation de la tumeur ou
un drainage de la tumeur, souvent sur un diagnostic préopératoire erroné, par exemple

d'abcés ou d'hématome. Dans ce cas, une reprise chirurgicale peut s'avérer nécessaire.

b-4 L'exérése marginale (ou énucléation ou biopsie exérése): L'exérése marginale
correspond a I'ablation de la tumeur sans tissu sain en sa périphérie, en passant dans le plan
de clivage naturel situé au niveau de la pseudo-capsule, laissant toujours un reliquat tumoral
microscopique dans les tissus de voisinage. Pratiquée seule, I'exérése marginale expose le

patient a un grand risque de récidive locale, estimé a 50 - 90%.

b-5 L'amputation ou la désarticulation: elle offre des marges larges passant en un tissu sain
d’autant plus si la Iésion est distale, ce qui explique un taux diminué de récidives locales (O -

20 %).

c. Les modalités de reconstructions [18; 66]:

Le progres dans la reconstruction a l'aide de lambeaux a facilité la réalisation d'une exérese
chirurgicale optimale dés le départ, éliminant les inquiétudes liées a un retard de
cicatrisation. Les lambeaux les plus couramment employés sont ceux qui sont pédiculés sur
leurs axes vasculaires, ou les lambeaux libres avec des micro-anastomoses de |'axe vasculaire
du lambeau, prélevé a distance mais ayant un pédicule situé a proximité du site d'exérése.
Dans notre série d’étude :

-une patiente présentant un synovialosarcome de l'arriére pied avait bénéficié apres
I’exérese de peau-lambeau et lambeau musculaire

-un patient ayant un liposarcome du coude avait bénéficié de lambeau interosseux

postérieur apres arthrectomie et arthrodese du coude

e
115




Les sarcomes des parties molles : Aspects anatomopathologigues, épidémiologiques, et évolutifs

- chez un patient présentant un sarcome indifférencié de la cuisse, on a procédé a une greffe

de peau fine aprés 'acte chirurgical

2-2 La radiothérapie: [18; 73;66; 67] :

La radiothérapie représente un complément essentiel dans le traitement des sarcomes des
parties molles. Son utilisation est basée sur des facteurs pronostiques tels que la taille
tumorale, la qualité des marges d'exérése, le grading et la localisation profonde de la masse.
En général, la radiothérapie externe est associée a |'exérese chirurgicale. Son role principal
est adjuvant, mais elle peut également étre utilisée de maniére néo-adjuvante. Le champ
d'irradiation doit idéalement couvrir la masse et son compartiment, ainsi que la cicatrice, ou
au moins le lit tumoral avec des marges de sécurité de 5 a 7 cm dans tous les plans. La dose

habituelle est de 45 a 50 Gy administrée sur une période de cing semaines.

2-3 La chimiothérapie: [18; 29; 73; 66;68]:

Les agents chimiothérapeutiques les plus efficaces comprennent la doxorubicine,
I'ifosfamide, le dacarbazine, le méthotrexate et la cisplatine, utilisés individuellement ou en
combinaison, comme dans le protocole CYVADIC (cyclophosphamide, vincristine,
adriamycine, dacarbazine). Ces combinaisons peuvent entrainer des taux de réponse globale
de 'ordre de 30 a 40 %. On distingue plusieurs modalités de chimiothérapie, notamment la
chimiothérapie néo-adjuvante, administrée avant la chirurgie pour réduire le volume
tumoral, la chimiothérapie adjuvante visant a stériliser les foyers micro-métastatiques, et la
chimiothérapie palliative, principalement basée sur la monochimiothérapie a la

doxorubicine, lorsque la tumeur est métastatique ou localement avancée.

2-4 Les indications thérapeutiques:
a- tumeur résécable chirurgicalement avec des marges adaptées:

Pour les tumeurs de taille <5 cm, de localisation superficielle et de bas grade, aucun
traitement complémentaire n'est nécessaire. En revanche, si la tumeur est > 5 cm ou de haut
grade, une radiothérapie adjuvante est recommandée en complément de la chirurgie pour

réduire le risque de récidive locale.
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b- apreés exérése incompléte (marges positives):

Une reprise chirurgicale est nécessaire ; et en cas de son impossibilité, un traitement

adjuvant par radiothérapie ou chimiothérapie sera discuté.

c- dans les formes métastatiques:

Une chimiothérapie palliative est indiquée.

2-5 L'évaluation fonctionnelle et la surveillance du traitement:

a- I'évaluation fonctionnelle [28;69]:

Le score d'Enneking, composé de 6 items (3 s'appliquant de maniere globale et 3
spécifiguement soit au membre supérieur, soit au membre inférieur), est destiné a
I'évaluation exclusivement aprés un traitement combiné. D'autres systémes, tels que le
LENT-SOMA (Late Effects of Normal Tissues-Subjective, Objective, Management, Analysis),

sont également utilisés dans ce contexte.

b- la surveillance du traitement [70; 71]:

Il est essentiel de souligner que 1/3 des patients traités pour un sarcome des tissus mous des
membres présentent une récidive locale ou métastatique. Par conséquent, une surveillance
post-thérapeutique rigoureuse, comprenant un examen clinique régulier et des explorations
paracliniques, est cruciale.
Face au risque de récidive locale [70], une stratégie de surveillance post-thérapeutique est
mise en place. Celle-ci consiste en des examens cliniques réguliers et des IRM de la zone
opératoire a intervalles spécifiques. Dans les deux premieres années, les examens sont
programmeés tous les 3/4 mois, puis passent a une fréquence de tous les 6 mois pendant les
3 années suivantes, pour finalement étre réduits a une fois par an par la suite.
Devant le risque de métastases essentiellement pulmonaire [71]:
v Dans le suivi des sarcomes a faible risque, un examen clinique accompagné d'une
radiographie pulmonaire, éventuellement complétée par une échographie
hépatique, est réalisé tous les 4 mois pendant les 2 premieres années, puis tous les 6

mois pendant les 2 années suivantes, et enfin une fois par an a vie.
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v Dans le suivi des sarcomes a haut risque, un examen clinique régulier et un scanner
pulmonaire, éventuellement associé a une échographie hépatique, sont effectués
tous les 4 mois au cours des 4 premiéres années, puis tous les 6 mois pendant 1 an,

et enfin une fois par an pour le reste de la vie du patient.
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VIII. Evolution et pronostic:

Le pronostic des STM est souvent peu favorable, présentant un risque significatif de récidive
locale (15 a 30%), de métastases (20%) et une mortalité importante (25 a 40%) a 5 ans.
Les facteurs pronostiques clés incluent :
- les facteurs de récidive locale sont [70;72]:
e la qualité des marges d'exérese initiale (le taux de récidives atteint 80 a 90 % en cas
d'une exérése R2).
e L['augmentation du grade histopronostique ainsi que I'absence d’une radiothérapie
adjuvante.
- les facteurs de métastases et de survie globale [70; 72]:
» L'age: Un patient qui a plus que 50 ans n’a que 70% de survie a 5 ans.
» Lataille tumorale : le RR de métastases et de déces augmente par tranche de 5 cm de
1,5 %.
» La profondeur: corrélée a un taux plus élevé de métastases.
» Le siege: les sarcomes qui touchent les membres ont généralement un meilleur
pronostic par rapport a d'autres localisations.
» Le type et le grade histologique.

> L'envahissement osseux et vasculo-nerveux.

119



Les sarcomes des parties molles : Aspects anatomopathologigues, épidémiologiques, et évolutifs

120



Les sarcomes des parties molles : Aspects anatomopathologigues, épidémiologiques, et évolutifs

Les STM constituent malgré leur rareté relative un large groupe, complexe et hétérogene
dans le chapitre de la pathologie néoplasique .

Vu leur localisation préférentielle au niveau des membres, leur PEC initiale se fait en service
de traumatologie et orthopédie.

Il a été rapporté dans la littérature que les tumeurs des parties molles sont dominées par les
tumeurs bénignes qui sont de pronostic tres favorable généralement, contrairement aux
STM qui sont rares mais de mauvais pronostic.

La CAT devant un STM, commence par la nécessité d’un diagnostic précoce ce qui retentit
positivement sur le pronostic de la tumeur et la survie du malade. Pour cela, tout patient
présentant une masse de parties molles doit bénéficier d'un bon examen clinique et d'un
bilan radiologique suffisant pour orienter une biopsie a but diagnostique et parfois
thérapeutique et dont les résultats conditionneront le type d’intervention chirurgicale qui
doit étre conservatrice dans la mesure du possible et la nécessité d'un traitement
complémentaire.

- Notre étude a objectivé que la CAT est surtout limitée par un niveau socio-économique et
culturel bas contribuant a:

eun retard de consultation : le patient consulte a un stade avancé.
¢ Un bilan radiologique incomplet : le co(it est élevé par rapport a cette population.

- Dans ce cadre, le projet de la généralisation de la couverture médicale sous la conduite
éclairée de sa majesté le Roi Mohammed VI va permettre d’assurer aux citoyens marocains
un régime unifié de I'assurance maladie obligatoire de base, abstraction faite de leur statut
économique ou social.

-une sensibilisation des patients sur I'obligation d'un suivi post-thérapeutique s'impose, pour
détecter a temps toute récidive locale ou métastase a distance.

Pour conclure, il faut souligner I'intérét capital de la concertation multidisciplinaire dans la
PEC des sarcomes, associant plusieurs spécialités travaillant en synergie pour le bien du
patients: les médecins chirurgiens, les anatomopathologistes, les radiologues, les

oncologues, les radiothérapeutes, et les psychiatres.

On juge important d’insister sur le r6le du soutien psychologique des patients et sur la

nécessité du développement de ce volet lors de la PEC .
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Résumé:

Les tumeurs malignes des parties molles ou sarcomes sont tres rares. Elles représentent
moins de 1% des cancers de I'adulte.

Du fait de leur rareté, de leur hétérogénéité évolutive, et de leur diversité histologique; les
STM posent des problémes de diagnostic anatomopathologique, d’évaluation pronostique et

de stratégie thérapeutique.

Dans notre série d’étude, nous avons rapporté 22 cas de STM qui ont été pris en charge par
le service de traumatologie et orthopédie au sein du CHU Mohammed VI de Tanger, sur une
période s’étalant sur 2 ans entre juillet 2021 et juillet 2023.

Nos patients avaient un age moyen de 40,8 ans avec des extrémes d'age allant de 16 ans a
73 ans, avec un sex-ratio H/F de 1,25.

En moyenne, le délai de consultation était de 4 mois. La révélation de la tumeur était le plus
souvent par une masse (90,9 % des cas). Les tumeurs chez nos patients siégeaient au niveau
du Ml dans 81,9% des cas.

Le type histologique prédominant était les synovialosarcomes (36,4%) suivi des
liposarcomes(27,3%).

L’examen radiologique de référence était I'imagerie par résonnance magnétique, et I'étude
anatomopathologique a été réalisée chez tous les patients de la série.

Pour le volet du traitement, les patients avaient subi une exérese large dans 68,2% des cas et
une exérese radicale dans 18,2 % des cas ; L'amputation était pratiquée chez 3 de nos
patients soit 13,6%.

22,7% des patients de la série avaient subis une radiothérapie et 63,7% ont bénéficié d’'une
chimiothérapie : 40,9 % néo adjuvante et 22,7% adjuvante.

Le suivi de nos patients, a permis de guetter I'évolution qui a été marquée par la désunion
de la plaie chirurgicale chez un patient, la survenue chez 2 patients de récidives locales,
I'apparition de métastases a distance chez 5 patients, le décés de 2 patients et la perte de

vue d’une patiente.
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Abstract:

Malignant soft tissue tumors or sarcomas are very rare. They represent less than 1% of adult
cancers.

Due to their rarity, their evolutionary heterogeneity, and their histological diversity; STM
poses problems of anatomopathological diagnosis, prognostic evaluation and therapeutic
strategy.

In our study series, we reported 22 cases of STS that were managed by the Traumatology
and Orthopedics Department within the UHC Mohammed V in Tangier, over a period
spanning 2 years between July 2021 and July 2023.

Our patients had a mean age of 40.8 years, with age extremes ranging from 16 to 73 years,
with a M/F sex ratio of 1.25.

The average consultation time was 4 months. The tumor was most often revealed by a mass
(90.9% of cases). Our patients’ tumors were located in the IM in 81.9% of cases.

The predominant histological type was synovialosarcomas (36.4%), then liposarcomas
(27.3%).

The reference diagnostic radiology exam was magnetic resonance imaging, and
anatomopathologic studies were performed on all patients in the series.

In terms of treatment, patients underwent wide excision in 68.2% of cases, and radical
excision in 18.2%. Amputation was performed on 3 of our patients (13.6%).

22,7 % of patients in the series had undergone radiotherapy, and 63.7% received
chemotherapy : 40.9 % neoadjuvant and 22.7% adjuvant chemotherapy.

Our patients’ follow-up allowed us to monitor their progress. The evolution was marked by a
patient’s wound dehiscence, the occurrence of local recurrences for 2 patients, the
appearance of distant metastasis for 5 patients, the death of 2 patients and the loss to

follow-up of a patient.
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ANNEXE I:
Identité :
Numéro d’entrée :
Date d’entrée:
Téléphone :
Adresse :
Nom
Prénom
Age
Sexe F o M O
profession
Antécédent
Personnels
Maladies -DIABETE O
générales -HTA O
-- autres : Antécédent de maladie d’hodgkin ou
kahler: O
neurofibromatose O
Syndrome de Gardner O
Rétinoblastome O
traumatisme e« Nono
e Oui:o Date:/ [/
Facteurs de _Tabagisme : O
risques : -Exposition professionnel: O
Délai:: O
-irradiation : O
-Infections virales et immunodéficience: O
Chirurgicaux : oui O nonO
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Familiaux :
-Lipomes : O
-Rétinoblastome : O
-Autre tumeur : OUl : o NON: O
-Autres :

Type de recrutement : avant biopsie o/
apres biopsie o/
aprés trt néo adjuvent o/
aprés exéresen /
apres récidive. O
Circonstances de découverte :

Date d’apparition des | _
symptomes :

Date de la premiere
consultation :

Signes -Presentation :- Primaireco

révélateurs -Récidiven
-Tuméfaction:o

-Douleur : Aigue:00 Mécaniqued Inflammatoire : O
- Impotence fonctionnelle: totale: O partielle O
-Décharge électrique :O

-Signes inflammatoires (cedeme,

gonflement, chaleur) :O

-Adénopathies :O

-Signes généraux : Fievre :0  Amaigrissement:
-Metastase : pleuropulmonaire :0

Hepatique:O
Autres:O
-Autres :
DEBUT DE - Rapide:O
L’AFFECTION |- Subaigu :O
- Chronique:no
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Examen Clinique

- Inspection -localisation
®membre sup :
_droit:O _gauche:O
épaule: O bras:O avant-bras:O main:O
membre inf :
_droit:0 gauche:O
Fesse O cuisse:0 genou:O jambe:O pied:
O
Siége : caractére superficiel o
profondo
-Signes inflammatoires : oui :O
non:O
-Palpation : -Taille: cm

-Consistance : molle:0O dure:Od pierreuse :0
-Sensibilité : douloureuse : oui:d0 non:O

e Contours : bien limités:O, irréguliers:o; mal
limitésO

e Mobilité : ’mobile -Plan superficiel:O
_Plan profond :O
_2plans:O
°Fixe :- Plan superficiel

- Plan profond
- 2plans
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rapports cutanés |-

squelettiques,

vasculaire

-nerveux

Adénopathie(s) |- satellite(s) : Oui:0 Non:O

Premiere étape de prise en charge : la biopsie :
1. Bilan pré biopsie :
o radiographie simple de la région tumorale:ouio non O
sioui: normal O
calcification o
envahissement osseux. O

-Echographie -Faite : Ooul O NON O
des parties -Nature de la lésion :
molles tissulaire: 0  kystique: O

graisseuse: O
-Siege de la Iésion :

-taille de la lésion :

-Localisation de la lésion / aponévrose
superficielle:

Superficielle (sous cutane) : O
profonde (sous aponevrotique) : O

-limites (capsule) :
régulieres O  irrégulieresO

- Echostrucure :
Hypoéchogenel homogene O
Hyperéchogéne O hétérogéne O
Calcificaions O
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- Envahissements des structures de voisinage :
oui O non O

- Doppler (vascularisation): ouid  non O

IRM :

-Faite: OUI O NON O
-Siege : Compartimentale
extra-compartimentaled

- Localisation (/aponévrose superficielle) :
superficielle O
profonded
- Taille tumorale :
-Limites tumorales: capsuled
pas de capsule O -
-Signal : en T1+ gadolinium(rehaussement) :
ouid nonOd
e En T1+ saturation de graisse :

isosignald hyposignald hypersignalx
*EnT2

: isosignald hyposignalO hypersignalC

-Envahissement neuro-vasculaires : oui O non O

-Autres extensions :

_Articulaire O
_Autre localisation dans la méme piece : Skip
métastase

DM

-Fait: OUI O NON O

-C: isodensed hypo O hyperd
-Calcifications

-+C : (Rehaussement) : oui non
-Contours : réguliert irrégulier O

- Capsule : oui O nonO

-Atteinte de la corticale osseuse : oui O hon O

e
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Bilan
biologique

Bilan
d’extention :

-NFS+pq O

-VS O
-LDH

O

-CRP O
-CPK O

Radiographie thoracique
Echographie abdominale
Scanner abdominal
Scintigraphie osseuse
Pet —scanner

en RCP

Faite par

Type de biopsie
Voie d’abord :
Technique de
biopsie

Quantité

Résultats

o/

Autres :
2)biopsie :
Biopsie discutée
Oui: O non: O

chirurgien qui a fait 'exérese. O
Chirurgien orthopédiste. o
Autre chirurgien. O

Autre O

Biopsie exérese. O

Biopsie chirurgicale. O

biopsie percutanée . O aveugle o/ echo guidée
TDM@.

longitudinale. O
Horizontale. o
Oblique. O
Arciforme. O

Abord directe. O
Dissection d’éléments. O

Taille o
Un fragment. O
Plusieurs O
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e Piece fragmentée. O
e Piece encapsulée. O

e Concluanteo NonoO
e Diagnostic O

e Immunohistochimie. O
e gradingo

2¢me Biopsie - délai

- motif. :0

-faite par:

chirurgien qui a fait I'exérese. O
Chirurgien orthopédiste. O
Autre chirurgien. o

Autre O

- résultats :
e Concluanteo NonO
e Diagnostico
e Immunohistochimie.
e gradingo

Oui o

3¢me Biopsie
Non o

TRAITEMENT chirurgical

. Chirurgie: discutéeenRCP:oui o non o

. Délai para rapport a la biopsie. :

. De la tumeur initialeo__ou récidive .

. Sirécidive : méme centre oou référée. o

. Chirurgie premiere : o apres chimio o apres

radiothérapien

. Opérateur :

. Bilan pré thérapeutique :
-Imagerie locale :

e
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_Radio
_échographie.
_IRM
-Résultats
_méme constat O
__ Progression tumorale : _taille
_dépasse le compartiment
_envahissement vx-nv.

. _ Bilan d’extension :
Radiothorax. o
TDM thoraco abdomino pelvienne o
Résultats : Métastases : ouio non o
Siege des métas si +

. __Bilan biologique : pré chirurgie o

_Type d’exérese : - Exérése Intra lésionnelle O
- Résection marginale o
- Résection largeno
- Résection radicaled
- Amputation/désarticulationt
- Reconstructiono

« Données CRO:
« Voied’abord:
e« Tumeur vue ou non.
o Effraction tumorale.
o Besoin de recoupe des parties molles.
o Sacrifice nerveux.
o Sacrifice vasculaire
o Sacrifice parties molle : besoin de
reconstruire :oui o nono
Peau o muscle o
e Drainage:ouio nono

146



Les sarcomes des parties molles : Aspects anatomopathologigues, épidémiologiques, et évolutifs

e Incidents peropératoire :

instabilitéo transfusion o autres o

o Analyse des marges d’exérese appréciée par le chirurgien. :
o Piece adressée : entieren fragmentéeo coupée o

o Orientation de la piece. :

Anapath :
e Aspect macro:

Taille.

Piece

entiere / fragmentée / coupée / effraction / orientati
on

e Type histologique :
e Grading

__Qualité de I'exérese exprimée selon la classification R de I"'UICC
(standard)
- RO =insano
__R1 =reliquat microscopique possible
- R2 =reliquat macroscopique

Suites :
Complications post opératoire :
e Ischémie secondaire. o
e Infection. o
e Nécrose cutanée. o
e Thrombo embolie. o

Complément de prise en charge :

e Discutée en RCP. o

e Reprise chirurgicale o

e Abstension et surveillance. o
e chimioo
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o radio thérapieo

SUIVI
_Récidive locale : ouio délai
NonO
_Metastase:ouio  délai
NonO
_Evolution au long cours : Guérison
Décesno
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ANNEXE II:

hlo{®iell Cancer
MNetwork®

atonal ensive NCCN Guidelines Version 2.2023
Soft Tissue Sarcoma

NCCHN Guidelines Index
Table of Contents
Discussion

Table 1
Histopathologic Type

Adipocytic Tumors
Benign
= Lipoma NOS
¥ Intramuscular lipoma
» Chondrolipoma
= Lipomatosis
» Diffuse lipomatosis
» Multiple symmefrical lipomatosis
¥ Pelvic lipomatosis
» Steroid lipomatosis
» HIV lipodystrophy
= Lipomatosis of nerve
¢ Lipoblastomatosis
¥ Localized (lipoblastoma)
» Diffuse (lipoblastomatosis)
= Angiclipoma NOS
» Cellular angiolipoma
= Myolipoma
= Chondroid lipoma
= Spindle cell lipoma
= Atypical spindle cell/plecmorphic lipomatous turmor
= Hibernoma
infermediate (locally aggressive)
= Atypical lipomatous tumor
Malignant
= Liposarcoma, well-differentiated, NOS
¢ Lipoma-like liposarcoma
¢ Inflammatory liposarcoma
» Sclerosing liposarcoma
= Dedifferentiated liposarcoma
= Myxoid liposarcoma
= Pleomorphic liposarcoma
» Epithelioid liposarcoma
= Myxoid pleomorphic lipesarcoma

Fifth Edition. Lyon: IARC:2020.

Tumors included in the soft tissue category are listed below as per the 2020 World Health Organization classification of tumors:

Fibroblastic/Myofibroblastic Tumors
Benign
= Modular fasciitis
¢ Intravascular fasciitis
¢+ Cranial fasciitis
* Proliferative fasciitis
» Proliferative myositis
= Myositis ossificans and fibro-osseocus pseudotumor to digits
* Ischemic fasciitis
* Blastofibroma
+ Fibrous hamartoma of infancy
* Fibromatosis colli
= Juvenile hyaline fibromatosis
= Inclusion body fibromatosis
* Fibroma of tendon sheath
= Desmoplastic fibroblastoma
= Mycfibroblastoma
= Calcifying aponeurotic filbroma
+ EWSR1::SMAD3-positive fibroblastic tumor (emerging)
= Angiomyofibroblastoma
= Cellular angiofibroma
= Angicfibroma NOS
= Muchal fibroma
= Acral fibromyxoma
= Gardner fibroma
Intermediate (locally aggressive)
= Solitary fibrous tumor, benign
= Palmar/plantar-type fibromatosis
» Desmoid-type fibromatosis
¢+ Extra-abdominal desmoid
+ Abdominal fibromatosis
v Lipofibromatosis
+ Giant cell fibroblastoma

Used with permission, Fletcher CDM, Bridge JA, Hogendoorn P, Mertens F. eds. World Health Organization Classification of Tumours of Soft Tissue and Bone.

Continued

P

Histopathologic Type

Fibroblastic/iMyofibroblastic Tumors (continued)
Intermediate (rarely metastasizing)
+ Dermatofibrosarcoma protuberans NOS
» Pigmented dermatofibrosarcoma protuberans
» Dermatofibrosarcoma protuberans, fibrosarcomatous
» Myxoid dermatofibrosarcoma protuberans
¢ Dermatofibrosarcoma protuberans with myeloid differentiation
» Plaque-like dermatofibrosarcoma protuberans
+ Solitary fibrous tumor, NOS
» Fat-forming (lipomatous) solitary fibrous tumor
» Giant cell-rich solitary fibrous tumor
« Inflammatory myofibroblastic tumor
» Epithelioid inflammatory myofibroblastic sarcoma
+ Myofibroblastic sarcoma
+ Superficial CD34-positive fibroblastic tumor
* Myxoinflammatory fibroblastic sarcoma
* Infantile fibrosarcoma
Malignant
+ Solitary fibrous tumor, malignant
* Fibrosarcoma NOS
+ Myxofibrosarcoma
» Epithelioid myxofibrosarcoma
+ Low-grade fibromyxoid sarcoma
+ Sclerosing epithelioid fibrosarcoma
So-called Fibrohistiocytic Tumors
Benign
+ Tenosynovial giant cell tumor NOS
» Tenosynovial giant cell tumor, diffuse
+ Deep benign fibrous histiocytoma
Intermediate (rarely metastasizing)
+ Plexiform fibrohistiocytic tumor
+ Giant cell tumor of soft parts NOS
Malignant
+ Malignant tenosynovial giant cell tumor

Tumors included in the soft tissue category are listed below as per the 2020 World Health Organization classification of tumors:

Vascular Tumors
Benign
* Haemangioma NOS
* Intramuscular haemangioma
+ Arteriovenous haemangioma
* Venous haemangioma
« Epithelicid haemangioma
» Cellular epithelioid haemangioma
» Atypical epithelioid haemangioma
» Lymphangioma NOS
» Lymphangiomatosis
« Cystic lymphangioma
+ Acquired tufted haemangioma
Intermediate (focally aggressive)
+ Kaposiform haemangioendothelioma
Intermediate (rarely metastasizing)
* Retiform haemangioendothelioma
» Papillary intralymphatic angioendothelioma
+ Composite haemangioendothelioma
» Neuroendocrine composite haemangioendothelioma
* Kaposi sarcoma
» Classic indolent Kaposi sarcoma
» Endemic African Kaposi sarcoma
» AlDS-associated Kaposi sarcoma
» Latrogenic Kaposi sarcoma
* Pseudomyogenic (epithelioid sarcoma-like)
» Haemangioendothelioma
Malignant
* Epithelioid haemangioendothelioma NOS
» Epithelioid haemangioendothelioma with WWTR1::CAMTAT fusion
+ Epithelioid haemangioendothelioma with YAP1:: TFE3 fusion
* Angiosarcoma
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Histopathologic Type

Pericytic (perivascular) tumors
Benign and intermediate
* Glomus tumor NOS
» Glomangioma
» Glomangiomyoma
» Glomangiomatosis
+ Glomus tumor of uncertain malignant potential
* Myopericytoma
+ Myofibromatosis
+ Myofibroma
Benign and intermediate
b Infantile myofibromatosis
« Angioleiomyoma
Malignant
* Glomus tumor, malignant
Smooth muscle tumors
Benign and intermediate
* Leiomyoma NOS
* Smooth muscle tumor of uncertain malignant potential
Malignant
* Leiomyosarcoma NOS
Skeletal muscle tumors
Benign
* Rhabdomyoma NOS
+ Fetal rhabdomyoma
» Adult rhabdomyoma
» Genital rhabdomyoma
Malignant
» Embryonal rhabdomyosarcoma NOS
» Embryonal rhabdomyosarcoma, pleomorphic
» Alveolar rhabdomyosarcoma
» Pleamorphic rhabdomyosarcoma NOS
» Spindle cell rhabdomyosarcoma

Tumors included in the soft tissue category are listed below as per the 2020 World Health Organization classification of tumors:

» Congenital spindle cell rhabdomyosarcoma with VGLL2MWCOAZ::CITED2
rearrangements
» MYOD1-mutant spindle cellisclerosing rhabdomyosarcoma
» Intraosseous spindle cell rhabdomyosarcoma with TFCP2::NCOAZ Intraosseous
spindle cell rhabdomyosarcoma with TFCP2::NCOA2 rearrangements
* Ectomesenchymoma
Chondro-osseous tumors
Benign
+ Chondroma NOS
+ Chondroblastoma-like soft tissue chondroma
Malignant
« Osteosarcoma, extraskeletal
Peripheral nerve sheath tumors
Benign
+ Schwannoma NOS
» Ancient schwannoma
¢ Cellular schwannoma
» Plexiform schwannoma
» Epithelioid schwannoma
» Microcystic/reticular schwannoma
* Neurofibroma NOS
» Ancient neurofibroma
» Cellular neurofibroma
» Atypical neurofibroma
* Plexiform neurofibroma
* Perineurioma NOS
» Reticular perineurioma
» Sclerosing perineurioma
« Granular cell tumor NOS
* Nerve sheath myxoma
* Solitary circumscribed neuroma
» Plexiform solitary circurnscribed neuroma
» Reticular perineurioma
» Sclerosing perineurioma

Histopathologic Type

Peripheral nerve sheath tumors (continued)
« Granular cell tumor NOS
* Nerve sheath myxoma
« Solitary circumscribed neuroma
¢ Plexiform solitary circumscribed neuroma
* Meningioma NOS
* Benign triton tumor/neuromuscular choristoma
* Hybrid nerve sheath tumor
» Perineurioma/schwannoma
+ Schwannoma/neurofibroma
» Perineuromal/neurofibroma
Malignant
* Malignant peripheral nerve sheath tumor NOS
» Malignant peripheral nerve sheath tumor, epithelioid
* Melanotic malignant peripheral malignant triton tumor
* Malignant granular cell tumor
« Perineurioma, malignant
Tumors of Uncertain Differentiation
Benign
* Myxoma NOS
» Cellular myxoma
* Aggressive angiomyxoma
Tumors of Uncertain Differentiation
* Aggressive angiomyxoma
* Pleomaorphic hyalinizing angiectatic tumor
* Phosphaturic mesenchymal tumor NOS
* Perivascular epithelioid tumor, benign
* Angiomyolipoma

Tumors included in the soft tissue category are listed below as per the 2020 World Health Organization classification of tumors:

Tumors of Uncertain Differentiation (continued)
Intermediate (locally aggressive)
* Haemosiderotic fibrolipomatous tumor
+ Angiomyolipoma, epithelioid intermediate (rarely metastasizing)
* Atypical fibroxanthoma
+ Angiomatoid fibrous histiocytoma
* Ossifying fibromyxoid tumer, NOS
* Mixed tumor NOS
* Mixed tumor, malignant, NOS
* Myoepithelioma NOS
Malignart
* Phosphaturic mesenchymal tumor, malignant
* NTRK-rearranged spindle cell neoplasm (emerging)
« Synovial sarcoma NOS
» Synovial sarcoma, spindle cell
» Synovial sarcoma, biphasic
» Synovial sarcoma, poorly differentiated
+ Epithelioid sarcoma
» Proximal or large cell epithelioid sarcoma
« Classic epithelioid sarcoma alveolar soft part sarcoma
* Clear cell sarcoma NOS
+ Extraskeletal myxoid chondrosarcoma
+* Desmoplastic small round cell tumor
+ Rhabdoid tumor NOS
* Perivascular epithelioid turmor, malignant
* Intimal sarcoma
+ Ossifying fibromyxoid tumor, malignant
* Myoepithelial carcinoma
* Undifferentiated sarcoma
* Spindle cell sarcoma, undifferentiated
* Pleomorphic sarcoma, undifferentiated
* Round cell sarcoma, undifferentiated
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Au moment détre admis a devenir membre de la profession médicale, je m’engage solennellement a
consacrer ma vie au service de [ humanité.

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes malades sera mon premier
but.

Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

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

Les médecins seront mes fréres.

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

Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine dés sa conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances médicales d une facon contraire aux lois de
Chumanité.

Je m’y engage librement et sur mon honneur.

——Déclaration Genéve, 1948 .
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