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Prevalence

L’'incidence des sarcomes
des parties molles a fait
I'objet de nombreuses
études Les sarcomes
des parties molles
représentent environ 1
% des cancers de
'homme avec une
prevalence annuelle de
'ordre de 10 a 20 par

La fréequence réelle des
tumeurs benignes est
Inconnue . Quelgues
études comparatives

permettent de penser
gue les tumeurs
bénignes sont,
environ, 100 fois plus
frequentes que les
sarcomes.




Classification hlstologlque des tumeurs des

Tissus Tumeurs malignes
d’origine bénignes
M uscles striés Rhabdomyomes |[Rhabdomyosarcom
es
M uscles lisses Léiomyomes Léiom yosarcomes
Tissu synovial Ténosynovite a Synovialosarcome
cellules géantes
G raisse Lipom es Liposarcom es
Tissus fibreu x Fibrom es Fibrosarcom es
Fibrom atoses
Fibrohistiocyte H istiocy tom e H istiocytofibrom e
fibreu x m alin




Classification histologigue des tumeurs des

parties molles (2)

Tissus
d ' origine

Tumeurs
bénignes

Tumeurs malignes

V aisseau x

Hém angiom es
Lym phangiom
es
A ngiom atoses

Hém angio-endothéliom es
Lym phangiosarcom es
A ngiosarcom es

Tissus
périvasculaire

Tumeurs
glom iques
Hém angiopéric
ytom es

Tumeurs glom iques
m alignes
Hém angiopéricytom es
m alins

Tissus nerveu Xx

Schw annom es
N évrom es

Schwannomes m alins
Tum eurs a cellules claires

Tum eurs
osseuses des
parties m olles

M yosites
ossifiantes
Chondrom es
extra-osseux
O stéom es
extra-osseux

Chondrosarcom es
extrasquelettiques
Chondrosarcom es
m ésenchym ateux et
ostéosarcom es extra-
osseux




Faible fréeguence
relative et extreme

diversite faible
Intéerét general




t\“hiﬂl 1N\ _
Tumeur bénigne ou maligne :

habituellement masse
Indolore et progressivement
Crolsselgliciay




Bénin ou malin ?

Aucun signe clinigue En effet, si une tumeur
ne permet de superficielle < 5 cm
différencier une de diametre : e

t héni risque qu’elle soit
Hislglls Desigae maligne est faible.
d’'une tumeur

| Au contraire une
maligne en dehors tumeur SOuS -

de la taille et du aponevrotique > 5 cm
S de grand  axe
présente un risque

sur 2 d’étre maligne.




ly a 30 ans...

lorsque le traitement des
sarcomes des parties
molles se résumait a

lamputation, la biopsie | 'r
pouvait étre realisee sans | °

précautions particulieres
et ne visait qu'a obtenir
un diagnostic de certitude
pour proposer au malade
la mutilation inévitable.




Strategie therapeutigue moderne
d’un sarcome des parties molles

Actuellement, le traitement En préopératoire :

d'un sarcome est avant Chimiothérapie ou
tout multidisciplinaire _ et radiothérapie et/ou
doit utiliser, de maniere radiochimiothérapie.

optimale, la chirurgie, la

chimiothérapie, la N
radiothérapie selon une exerese large
chronologie qui  dépend conservatrice ou
de la nature de la tumeur amputation ?

Chimiothérapie et ou
radioT postopératoire?




Consequences

On doit, préalablement a
toute biopsie , déterminer

Devant une tumeur

des parties molles les options thérapeutigues
dont la malignite possibles et tout

n’est pas exclue, le particulierement les

traitements chirurgicaux et

LSRN ne concevoir que

necessaire est un secondairement la biopsie
examen la moins génante pour les

tomodensitométrig options théf%lﬁl)eutiques
OSSIDles.
ue ou une IRM . P




Valeur diagnostigue du scanner

Dans guelques cas
exceptionnels, le

scanner et I'RM peuvent
affirmer ou faire
fortement soupconner la
nature precise de la
tumeur.




TDM ,Lipomes et liposarcomes

s =

Le lipome se présente, ' Lipome\
en effet, comme une
tumeur homogene de

densité fortement |
negative ( -70 a —30). O / \ O

L’'existence de certaines —— liposarcome
plages avec une PSSR -
densitée cellulaire (30)
doit faire soupconner
le liposarcome.




IRM et Synovite villonodulaire

La synovite
villonodulaire
hémopigmentee
se trahit par la
tres grande
richesse en fer
dont le signal en
IRM est assez

caracteristique.




En dehors de ces cas

exceptionnels
L’'imagerie medicale
Informatisée permet de
preciser I'extension locale
de la tumeur

-> concevoir I'exerese
monobloc extratumorale
large future qgui represente,
en cas de sarcome, la base
d’'un traitement chirurgical

adeqguat.




Biopsie et sarcomes

La biopsie constitue le
préalable nécessaire a
'utilisation des
thérapeutiques lourdes
nécessaires.

En dehors des petites
leésions superficielles
(susaponevrotigues), la
biopsie est donc | S
toujours indispensable e
au diagnostic et aux
décisions
therapeutiques.




la biopsie ne doit étre realisée gu’apres
conception de I'exérese monobloc .
'incision de biopsie |
doit étre centree sur
la tumeur, au travers
de muscles atteints et
utiliser une voie
d’abord permettant

'obtention de tissus

représentatifs en 2

guantite S Oliitrz1s B Devant cette tumeur de cuisse le scann
sans géner lexérese permet de concevoir la résection future e
de définir la technique de biopsie la moi

ultérieure. génante




Inconvenients de la Biopsie

Ouvrant |la tumeur, la
biopsie entraine une
Inoculation cellulaire de
tous les tissus traverses.

L’hémostase doit etre

soignheuse out
hématome post b|0p3|que
est un hématome qui
contient des cellules
susceptibles de se greffer Récidive multinodulaire sur une

sur les tissus inoculés. voie d’abord de biopsie qui
n'avait pas eté réséquee




Inconvénients de la Biopsie

En cas de sarcome Ia
vole d'abord de
biopsie, la cicatrice
de biopsie, le point
de sortie et le trajet

eventuel des redons Exemples de piéces de résect

pour sarcome des parties mol

a ol L L 0T ) o N
B .._., hﬁ: .'_._'_,:_A.:__. Tei

devront étre enlevés
en monobloc avec
la  tumeur sans
Séeparer aucun des
elements les uns
des autres.




Une biopsie inadaptéee peut

Compliguer le traitement !

-‘ I‘I'I -_—
i

Biopsi
Inoculan
articulatior

s o]

(G

Incision
horizontale :
e Impossible a | "J
| ‘ . agrandir ‘ |
' -




pDiopsie Inadaptee pel
justifier Famputation!

En aucun cas, les Malade de 45 ans souffrant d’'une tumeur

éeléments nobles poplité .biopsie apres dissection des vaissea
Tentative de chirurgie conservatrice avec

qu’on ne pourralt chimiotherapie et radiothérapie.récidive sur I;
pPas enlever en REIE d'abord de biopsie imposant I'amputatio

I STy
B <l

monobloc avec la
tumeur sans
sequelles
majeures, ne
doivent éetre
exposes lors de la
biopsie.




Une biopsie inadaptee peut rendre |
malade incurable!

Malade de 22 ans souffrant d’une tume
Lorsque la tumeur est rétro péritonéale malheureusement

.I’é’[_l’(_) périton_éale_, biopsiée par voie abdominale
I'incision de biopsie 2z H T
doit étre réalisée

également en retro -
péritonéale et de
maniere a pouvoir
étre enlevée avec la
tumeur.

Exérese de la voie d’abord impossible
Récidive péritonéale mortelle a 18 moi




En 19721984 les erreurs de biopsie
étalent frequentes !

En 1986 sur 135 sarcomes des
membres traites entre 1979 et 1984
nous avions evalue le risque de
biopsie inadequate a 60% des cas
lorsgu’elle était réalisée par un
chirurgien autre que celul gul
ratiquera l'intervention définitive.

La biopsie dans les sarcomes des membres.G.Deléphi@eutallier
135 observations . Presse Medicale Paris 1986.13,245-1148




En 2000 les erreurs de biopsie sont
toujours frequentes !

sur les 750 sarcomes gue Nous
avons traites de 1986 a 2000 le
pourcentage de biopsies
Inadeguates est de 25%
lorsgu’elle est realisee par un
chirurgien autre que celul qui
pratiquera I'intervention
definitive.




nlopsie sur le pronos
Etude multicentrigue américaine)

Evaluée sur 597 malades de 21 institutions
par 25 chirurgiens membres de la M.S.T.S.
Biopsies erronées dans 17.8%

Erreurs 2 a 12 fois plus freguentes lorsgue la
biopsie n ’est pas realisée par un spécialiste
en tumeur maligne .

The Hazards of the biopsy.Revisited. Mankin H .J..J BI$5,78A 5:656




Influence de la biopsie sur le pronost

Etude multicentriqgue américai(2)

10.1% des malades ont vu leur chances de
guerison compromises

18 malades (3%) ont du subir une amputation

gui n ’auralt pas ete necessaire sila biopsie
avait ete adaptee au traitement definitif.
Aucune amelioration constatée par

rapport a |l ’etude de 1982 malgré les
efforts d ’information réalises depuis ?77?

The Hazards of the biopsy.Revisited. Mankin H.J..J B&178A 5



Le diagnostic préecis est difficile

Il repose sur un faisceau d’arguments

Dont 'examen anatomo pathologique
classigue et iImmunohistochimigue

Mais aussi 'age du malade ,

la topographie tumorale,
L’'imagerie meédicale,
L’évolution.

Une seconde lecture histologique
s’avere souvent indispensable




Traitement des tumeurs benignes

Le traitement d’'une tumeur benigne des
parties molles est uniquement
chirurgical et doit d’abord ne pas
nuire en etant trop radical.

Apres exerese complete, la recidive est
rare.

Les sequelles eventuelles dependent de
la localisation tumorale.

mais aussi de |’ histologie : 3 entités
posent parfois des problemes
therapeutigues difficiles :

4

Exérese
marginale d’un
lipome du bras




Les tumeurs des gaines nerveuses

compriment le nerf et,
Spontanément,
tendent a le détruire.

| eur exerese est donc
necessaire.

Malheureusement,
cette exérese ne peut
pas se faire sans

leser une partie du
nertf.

,Gr0S neurofibgomme du

F ronc du sghaﬂcTU\‘

'exérése tg)tale n'est pas
possible sans: sacr,jmg
fonctlonneLdémasure




L a synovite V|Ilonodula|re tumoralp

n'est pas une tumeur
a proprement dit
mais une dystrophie.

Dans certaines

formes, rares , elle

envahit |a capsule

articulaire gu’elle

depasse et devient

agressive tant sur Synovite villonodulaire agressive
les muscles que sur

les os.




a synovite villonodulaire
tumorale

Les surfaces articulaires sont, progressivement,
grignotées puis detruites par la maladie qui
envahit de proche en proche comme une tumeur
maligne. Lorsgu’elle a déja franchi les limites
anatomiques de larticulation, I'exerese totale
est plus rarement possible. Les recidives sont
donc fréquentes dans ces cas parfois de
nombreuses années apres une premiere
exerese.




e fibrome desmoide

est une tumeur beénigne
redoutable par :

la fréquence de  ses
recidives |,

par la durete de la tumeur
et I'envahissement tres
frequent des eléments
nobles GEgE et
vaisseaux).

ou fibromatose

e
I-
-
mi'

Tumeur englobant
e sc:lathue -

H"'




florome desmoide du tronc

\ . / 7.';;_» \
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susceptible de mettre en jeu le pronostic vital
par compression des organes nobles.




florome desmoide inopéerables

Les traitements medicaux qu’il s’agisse de la
chimiothérapie, de l'interferon, de
I’'hnormonothéerapie, (corticoides, tamoxifen), Suivis
de réponses objectives dans 5 a 30 %

peuvent permettre un geste chirurgical et
représenter, dans les cas ou la chirurgie est
exposee a des sequelles graves, une alternative
valable aux traitements traditionnels.

La radiothérapie doit étre évitée dans tous les
cas.




Classification des sarcomes

~La combinaison du
~potentiel évolutif (I, Il ou III)
~et de l'extension locale (A ou B )

~détermine six groupes de pronostic
différent

~qui guident les indications
thérapeutiques.




| es sarcomes de bas degré de
malignite

B {Ty'

Qui regroupent la
majorite des
iposarcomes et

des fibrosarcomes

seront traites par
g:hlrurgle large .\ Gros liposarcome d
eventuellement & & = 'épaule

compléetes de “ ~traité par résection
large et

radiotherapie. ' radiothérapie




Les sarcomes de haut degre de
malignité

Nécessitent un traitement multidisciplinaire inclua nt |a
chimiothérapie en plus du traitement local.

Les rhabdomyosarcomes embryonnaires _ doivent étre
traités par une chimiothérapie premiere  qui est
constamment efficace et qui facilite le geste

chirurgical. Lorsque le geste chirurgical a pu étre large
et gue la chimiothérapie est efficace, une
chimiothérapie postopératoire est suffisante.

Les synovialosarcomes se comportent comme des
sarcomes de haut degrée de malignité si on les suit
suffisamment longtemps. Les recidives ne sont pas
exceptionnelles au dela de 10 ans.




Les sarcomes de haut degré de
malignité 2
Dans ce cas, la prise en charge Initiale

doit Iimpéerativement tenir compte des
therapeutigues gul seront

ultérieurement nécessaires _ : impose la
realisation d’'un scanner et d'une IRM
avant toute biopsie afin que celle -ci ne
puisse pas gener le traitement
carcinologique futur et I’evaluation de

la chimiothérapie préopératoire.




Conclusion (1)

La découverte d’'une tumeur
des parties molles
concerne, le plus souvent,

une tumeur bénigne gu’'un
traitement chirurgical

simple guérira.




Conclusion (2)

Cependant, lorsgue la Iésion mesure
plus de 5 cm ou sous -
aponévrotigue , le risque de sarcome
atteint 50 % Imposant une attitude

rigoureuse commencant par le bilan
d’extension locale et justifiant
d’adresser le malade avant biopsie a
une éguipe specialisee




