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Abstract : Les synovialosarcomes (SS) constituent le second type de tumeurs mésenchymateuses malignes en
fréquence apres les rhabdomyosarcomes et représentent 8 a 10 % des sarcomes des tissus mous de I'enfant et de
I'adolescent. Le diagnostic formel est obtenu par I'analyse histologique tumorale complétée par la recherche de
la trans-location t (X ; 18) spécifique qui est retrouvée dans plus de 90 % des cas. Du point de vue anatomo-
pathologique ; ces tumeurs sont a double composante cellulaire associant des cellules épithéliales et des
cellules fusiformes fibrosarcomatoides. La chirurgie constitue la principale modalité thérapeutique alors que la
radiothérapie et la chimiothérapie permettent un meilleur contréle local.

Notre travail s’agissait en une étude rétrospective, descriptive et analytique qui s'intéressait aux patients
porteurs de synovialosarcomes des membres suivis au service de Chirurgie Ostéo-articulaire B4 du CHU
Hassan Il de Fes sur une période s’étalant de 6 ans, allant de Janvier 2009 jusqu’au Décembre 2014.Durant
cette période, 20 patients présentant un synovialosarcome des membres ont été diagnostiqués et pris en charge.
L’age moyen de nos malades était de 35.5 ans avec des extrémes allant de 20 et 60 ans, le sexe masculin était
majoritaire soit 11 hommes et 9 femmes. Dans notre série, cette tumeur siege essentiellement aux membres
inférieurs 60% des cas. Les malades de notre série ont consulté aprés une moyenne de 15 mois. La clinique, la
radiographie standard et I'échographie ont permis seulement de montrer I'existence de la tumeur des parties
molles. La TDM faite chez 12 cas a donné plus de précision sur la taille tumorale, sa consistance et son
extension. L’examen microscopique a permis de distinguer 2 types de tumeurs en fonction de l’association
variable des cellules fusiformes et des cellules épithéliales : Le synovialosarcome biphasique retrouvé dans 13
cas et le synovialosarcome monophasique retrouvé dans 7 cas. Le traitement chirurgical conservateur est
pratiqué dans 65% des cas, ainsi que le traitement mutilant dans 30%. Le complément de radiothérapie et/ou
chimiothérapie a été confié aux oncologues de I'INO. Les complications les plus observées sont la surinfection
du moignon et la survenue d'une rechute locale. En conclusion, la tumeur en principe est d’évolution lente (deux
a quatre ans), son aspect est parfois homogene et bien limité, la tumeur peut étre a tort reconnue comme
bénigne, redoutable par son évolution. Notre série expose [’expérience du service, la difficulté de prise en
charge et souligne sa gravité. Le pronostic reste sombre malgreé la prise en charge précoce.
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I.  Introduction :

Les synovialosarcomes (SS) constituent le second type de tumeurs mésenchymateuses malignesen
fréquence aprés les rhabdomyosarcomes etreprésentent 8 a 10 % des sarcomes des tissus mous de I'enfant et de
I'adolescent[1].Les SS correspondent a des proliférations mésenchymateuses malignes de localisation le plus
souvent prochedes articulations des membres, mais dont le point de départn'est pas intra-articulaire ni synovial,
comme leur nom pourraitle suggérer [2].

L'age médian au diagnosticest globalement de 32 ans avec 30 % des synovialosarcomessurvenant avant
I'age de 20 ans[3]et avec un sex ratio (3/1) en faveur de I’homme[4]

Le diagnostic formel est obtenu par l'analysehistologique tumorale complétée par la recherche de la
trans-location t(X ; 18) spécifique qui est retrouvée dans plus de 90 %des cas. [5].

Du point de vue anatomo-pathologique ; ces tumeurs sont a doublecomposante cellulaire associant des
cellules épithéliales et des cellules fusiformesfibrosarcomatoides.

Sur le plan histologique, on distingue trois formes :
e Forme bi phasique® Forme monophasiquee Forme indifférenciée.

En effet, ces différentes formes posent des probleémes diagnostiques ethistologiques d’ou [I’intérét
d’immunohistochimie et la cytogénétique.
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Le traitement des SS est complexe et onéreux, nécessitant la mise en ceuvre d’une équipe pluridisciplinaire qui
conjugue les compétences de radiologue, pathologiste, chirurgien orthopédiste, oncologue, radiothérapeute,
psychiatre pour analyser, discuter, arréter la conduite a tenir et informer le patient en toute transparence.[6]

Cependant les modalités thérapeutiques different selonl'age : la qualité du contréle local est essentielle,
avec un traitement axé sur la chirurgie et laradiothérapie. 1l faut retenir que le contréle de la tumeur n’est obtenu
que par la chirurgie d’exérése carcinologique associée ou non a la radiothérapie, et la récidive locale est de 20 a
30%.

L’objectif de notre étude est d’étaler le profil épidémiologique et de mettre en exergue aussi bien les
moyens diagnostiques que thérapeutiques des SS a travers 1’expérience de notre service.

Il.  Matériels & Méthodes :
Notre travail s’agissait en une étude rétrospective, descriptive et analytique qui s'intéressait aux patients porteurs
de synovialosarcomes desmembres suivis au service de Chirurgie
Ostéo-articulaire B4 du CHU Hassan Il de Fés sur une période s’étalant de 6 ans, allant de Janvier 2009
jusqu’au Décembre 2014.
Durant cette période, 20 patients présentant un synovialosarcome des membresont été diagnostiquéset pris en
charge.
Les données de ces patients ont été recueillies a partir des registres hospitaliers des service de : Chirurgie Ostéo-
articulaire B4, Radiologie, Oncologie- Radiothérapie médicale du CHU HASSAN Il de Fes et ensuite établis
sur des fiches d’exploitation.
Nous avons exclus les patients qui présentaient des synovialosarcomes localisés au niveau de la face, le tronc du
créne ou du cou.
La saisie et I’analyse des données ont été faites par les logiciels : Excel et Epi Info 7.2.2

1. Résultats :
- Sur le plan clinique :
- Sur une période s’étalant de 2009 a 2014, nous avons colligé 20 patientsporteurs de synovialosarcomes des
membres soit = 3 cas/an,
- L’age moyen de nos malades était de 35.5 ans avec des extrémes allant de 20 et 60 ans,
- Le sexe masculin était majoritaire soit 11 hommes et 9 femmes,
- Dans notre série, cette tumeur siege essentiellement aux membres inférieurs 60%des cas plus privilégies au
niveau de la cuisse, du genou et de I’avant-bras. Tableau 1

Site Nombre de cas %
Cuisse 6 30%
Avant bras 25%
Genou 15%
Région deltoidienne 10%
Fesses 10%
Bras 5%
Jambe 5%
Plante du pied 5%

PRPRPNDNDOS

Tableau 1 : Répartition topographique des synovialosarcomes dans notre série.

- Les malades de notre série ont consulté aprés une moyenne de 15 mois, les délaisles plus courts et le plus long
sont respectivement 2mois et 48 mois,

-Le syndrome tumoral était présent chez tous les patients et représentait le premiersigne fonctionnel. La
tuméfaction était retrouvée isolée dans 12 cas soit 60%,

- La douleur était présente chez 7 patients soit 35% des cas,

- Sur le plan d’imagerie :

el a radiographie standard a été demandée chez tous les malades cependant 1’opacité des parties molles a été
1’¢élément le plusfréquemment rencontré avec 72% des malades.

L’existence de calcification au sein de ces opacités est apparue dans 54% des cas.
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L’os de voisinage est apparu remanié (zone d’ostéolyse) dans 30% des cas.Figure 1

Figure 1 : Radiographie du genou droit de Face montrant une opacité des parties molles antéro-internes
et respectant le segment osseux. >>Synovialosarcome monophasique de grade 1 - Patient 11 -

e [’¢échographie réalisée chez 12 cas, mais dans aucun cas le diagnosticde synovialosarcome n’a été soulevé.
- 9 cas : masse d’écho structure hétérogéne a composante double kystique +graisseuse

- 3cas : Aspect en faveur d’une Iésion vascularisée

e La tomodensitométrie (TDM) réalisée chez 12 patients avec les résultats suivants :

- Processus lésionnel de la face antéro-interne de la cuisse droite a doublecomposante liquidienne et tissulaire
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- Présence d’ostéolyse de la corticale
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Figure 2 : TDM objectivant une formation tissulaire se développant dans les parties molles latérales
gauches en regard de la fosse iliaque gauche sur environ 7 cm de grand axe venant au contact des muscles
de la paroi abdominale mais sans aucune extension intra-abdominale visible >>>Synovialosarcome

biphasique.

e i 1 )

e Imagerie par résonance magnétique (IRM) :
L’imagerie par résonnance magnétique a été réalisée chez 07 patients soit 35% avec des dimensions de la
tumeur qui variaient entre de 35mm a 85 mm.
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Figure 3 : IRM montrant un rehaussement hétérogéne de la tumeur au niveau du genou (triple-sign)
>>Synovialosarcome monophasique (méme patient de la Figure 1)

e TDM thoracique : réalisée chez 4 patients a objectivé la présence de micronodules pulmonaires,

- Sur le plan anatomo pathologique :

L’examen microscopique a permis de distinguer 2 types de tumeurs en fonctionde 1’association variable des
cellules fusiformes et des cellules épithéliales :

mLe synovialosarcome biphasique retrouvé dans 13cas sur 20 caractérisé parla présence de cellules fusiformes
et épithéliale,

m Le synovialosarcome monophasique retrouvé dans 7 cas sur 20 ou ne figureque le tissu épithélial ou que le
tissu fibro-sarcomateux réalisant ainsi des SSmonophasiques épithélial ou fusiforme. Tableau 2

Siege de Microscopie Immuno-histochimie
prélévement
Patient 1 Avant bras Biphasique fibreux Vimentine ck+
Patient 2 Cuisse gauche Monophasique fibreux Vimentine ck+
Patient 3 Jambe droite Biphasique a Vimentine ck+
prédominance
épithéliale
Patient 4 Avant bras droit Monophasique fibreux Vimentine ck+
Patient 5 Cuisse droite Biphasique Vimentine ck+
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Patient 6 Cuisse droite Monophasique fibreux Vimentine ck+
Patient 7 Région poplité Monophasique fibreux Vimentine ck+
gauche
Patient 8 Cuisse gauche Biphasique a Vimentine ck+
prédominance fibreux Ema +
Patient 9 Cuisse droite Biphasique a Vimentine ck+
prédominance Ema +
épithéliale
Patient 10 Plante du pied Monophasique a Vimentine ck+
gauche prédominance
épithéliale
Patient 11 Genou droit Monophasique a Vimentine ck+
prédominance
épithéliale
Patient 12 Avant bras gauche Biphasique fibreux Vimentine ck+
Ema +
Patient 13 Avant bras droit Monophasique fibreux Vimentine ck+
Patient 14 Région déltoidienne Biphasique a Vimentine ck+
prédominance fibreux Ema +
Patient 15 Cuisse gauche Biphasique a Vimentine ck+
prédominance
épithéliale
Patient 16 Bras gauche Biphasique Vimentine ck+
Patient 17 Genou droit Biphasique a Vimentine ck+
prédominance Ema +
épithéliale
Patient 18 Région Biphasique Vimentine ck+
deltoidienne
Patient 19 Fesse droite Monophasique fibreux Vimentine ck+
Patient 20 Face latérale biphasique fibreux Vimentine ck+
gauche du Ema +
bassin

ck+ = cytokératineEma+ = antigéne épithéliale de membrane
Tableau 2 : Résultats anatomopathologiques des patients de notre série.

Sur le plan thérapeutique :
Tous nos patients ont bénéficié, d’un traitement chirurgical conservateur ou non (amputation) & I’exception d’un
seulcas chez qui la découverte du Synovialosarcome était tardive autrement dit au stade demétastases
pulmonaires (adressé d’emblée a I’hopital d’Oncologie)
* Le traitement conservateur reste le plus employé et cela chez 13 de nos patients soit
65% des cas coincidant ainsi avec les résultats de la plupart des études,
* L’exérese large a été pratiqué chez 3 cas (15%) menée a distance de la massetumorale. Un cas a été réopéré
pour complément d’exérése 6 semaines apres larésection initiale,
* L’exéréese radicale est procédée d’emblée dans 45% enlevant les structuresadjacentes de la tumeur (muscle, os,
aponévroses),
* L’exérése marginale n’est pratiquée en aucun cas,

* L’amputation a été pratiquée chez 6 cas, soit 30%.
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Figure 4 : Image pré opératoire montrant la voie d’abord située a plomb sur la tumeur localisée au
niveau de la face interne du bras gauche - Patient 16 -

I~

Figure 6 : Extirpation de la tumeur avec respect des plexus brachial et pédicule interne.
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Figure 7 : Piéce opératoire orientée pour faciliter la lecture histologique.

IV.  Discussion :

Le sarcome synovial est un néoplasme rare, en 1944, il n’existait que 100 casdans la littérature
mondiale [7]. En 1965, CADMAN et coll, ont dénombré 750 cas.

Pour la plupart des auteurs consultés ; le synovialosarcome représente enmoyenne 5-10% des sarcomes
des tissus mous, avec une incidence de 1’ordre de 2,75/100.000/an[8].Dans notre série il est environ 3cas/an. Le
synovialosarcome peut survenir a tous les dges ; mais il se voit avec une plusgrande fréquence chez 1’adulte
jeune. Dans notre série 1’age de survenue varie entre 20-60 ans avec une moyennede 35.5ans.Pour HADJU [9],
52% des patients sont agés de 16 a 36 ans ; avec une moyennede 33 ans, de méme chez RAJPAL [10], celle-ci
est de 34 ans. L’4ge moyen pour Buck et coll[11]sur une série de 33 cas est de 25 ans. Nous avons observé une
prédominance masculine : 11hommes contre 9 femmes soit 55% d’hommes et 45% de femmes,ce qui est le cas
dans la plupart des séries [12],alors que Mirous et al trouvent un ratio égal a 1. [13]Le sarcome synovial peut se
développer dans tout site ou existe une membranesynoviale, une bourse synoviale, un tendon, une gaine
tendineuse ou une aponévrosefasciale. La majorité des publications insiste sur la fréquence des localisations
aumembre inférieur et spécialement le genou, mais aussi la cuisse et le pied.Dans notre étude, cette tumeur siége
essentiellement aux membres inférieursavec 60% des cas plus privilégiés au niveau du genou et de la cuisse.Des
localisations plus rares ont cependant étédécrites tel le cou, le naso-pharynx, le médiastin [14],ainsi que les
localisationsparavertébrales [15]et péritonéales. Ce n'est a priori jamais une tumeur articulaire, bien gu'elle soit
fréquemment classée ainsi [16]. Il s'agit en fait d'une tumeurubiquitaire dont la localisation complétement
intramusculaire.

La douleur est souvent vague, mal localisée mais parfois violente,intermittente au début puis devient continue
par la suite, la tuméfaction est révélatrice dans plus de la moiti¢ des cas. C’est une alerte précocelorsqu’elle est
d’emblée douloureuse, elle a été notée dans 100%, ce qui est constaté dans beaucoup de séries[17].
Le délai moyen de consultation retrouvé était de 15 mois, ceci est d & la latence clinique et indolence de la
masse au début comme dans la plupart des séries[18].

La chirurgie effectuée doit étre « large » et en un bloc, ce qui signifie qu’il existeune quantité de tissu sain
autour de la tumeur qui correspond & la marge de résection.La version 2010 des recommandations de ’ESMO
précise qu’il ne faut pas « voir latumeur »[19]. En effet, « voir la tumeur » signifie que 1’exérése est marginale.
Notre attitude a été agressive (amputation et désarticulation) dans 30% des cas (soit 6 patients), et conservatrice
dans 70% (soit 14 patients), suiviede la radiothérapie et/ ou chimiothérapie en concertation avec les oncologues.
Ainsi nos résultats obtenus ont été évalués selon les résultats carcinologiques en RO 65% (n=14) et R1 15%
(n=3).

Van der Heidel et al [18]dans une série de 20 cas trouvent 1 cas de récidive tumorale et 3 amputations et 85% de
traitement conservateur avec un recul de 10 ans. Son pronostic est mauvais car dans la littérature le taux de
survie est estimé & 55% a 5 ans.Et lorsque son diamétre est supérieur & 4 cm avec index mitotique élevé [20].
Pour Rooser[21]les facteurs de bon pronostic des synovialosarcomes sont une tumeur inférieure a 4 cm avec
index mitotique bas.
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V.  Conclusion :
Les SS font parties des sous-types de sarcomes agressifs touchantprincipalement une population d'adolescents et
de jeunes adultes. lls se développent habituellementdans le voisinage de tendons, de bourses ou capsules
articulaires, etnotamment aux membres inférieurs. La tumeur en principe est d’évolutionlente (deux a quatre
ans), son aspect est parfois homogene et bienlimité, la tumeur peut étre a tort reconnue comme bénigne.
Le principe de la chirurgie carcinologique est I'exérése large passant a distancede la Iésion.
Les traitements adjuvants peuvent étre discutés en cas de tumeur résiduelle oumétastatique (chimiothérapie) ou
bien en cas d’exérése marginale (radiothérapie).C’est unetumeur foudroyante avec 20 a 30 % de récidive méme
apres uneamputation.Le pronostic est grevé par un important risque de récurrences locales (50 %) etde
métastases (40 %).
Pour conclure le synovialosarcome est une tumeur redoutable par son évolution.Notre série expose 1’expérience
du service, la difficulté de prise encharge et souligne sa gravité. Le pronostic reste sombre malgré la prise en
charge précoce.
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