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RESUME
Le sarcome épithélioide est une tumeur rare. Récemment, on lui a décrit une variante de type proximal connue pour son caractére encore plus agressif. Cette
entité touche rarement les enfants et pose des problémes d'ordre diagnostique et thérapeutique. Son traitement n'est pas bien codifié et son pronostic reste
sombre malgré les progrés de l'oncologie pédiatrique. A travers une nouvelle observation de sarcome épithélioide de type proximal chez un enfant de 10 ans,
nous discuterons les aspects cliniques, morphologiques et les différents diagnostics différentiels de cette entité rare.
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ABSTRACT

Epithelioid sarcoma (ES) is an uncommeon soft tissue sarcoma. Lately, subtypes of ES, including proximal-type ES have been recognized, with relatively few reports

on such cases.
We report here such a case in a 10 year old boy and we will describe clinical, histological and immunohistochemical features of this tumor with an emphasis on

diagnostic pitfalls.
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I. INTRODUCTION

Le sarcome épithélioide est une tumeur maligne rare fai-
sant partie des sarcomes des tissus mous individualisée en
tant qu’entité anatomo-clinique en 1970 par ENZINGER
[1]. Récemment on lui a décrit une variante de type proxi-
mal connue pour son caractére encore plus agressif [2].

Il. OBSERVATION

Il s’agit d’un enfant dgé de 10 ans qui a consulté pour
une tuméfaction indolore en regard de la loge thénare de
la main droite, évoluant depuis quelques mois sans rap-
port avec |'os sous jacent ni ulcération cutanée associée.
Les aires ganglionnaires axillaires et sus-claviculaires
étaient libres. Une premieére exérése a été réalisée 6 mois
auparavant dans un hopital régional et a conclut a une
tumeur vasculaire de type hémangiopéricytome. Devant
une récidive de cette tumeur, une deuxieme exérése a été
effectuée.

Le matériel adressé était fragmenté réalisant |'équivalent
d’une masse de 2 cm de grand axe. Tous ces fragments
étaient de couleur grisdtre, fermes et plus au moins trans-
lucides. 'examen microscopique montrait une proliféra-
tion tumorale faite de zones densément cellulaires alter-

nant avec des zones laches myxoides (Figure 1).

Figure 1: Prolifération cellulaire maligne alternant des zones densément
cellulaires avec des zones liches myxoides

Figure 1: Proliferation of malignant cells showing hyper-cellular zones
associated with myxoid changes

Les cellules tumorales étaient souvent polygonales d’al-
lure épithélioide, au cytoplasme abondant éosinophile,
pourvues d'un noyau augmenté de taille, avec une chro-
matine vésiculeuse centrée par un nucléole proéminent.
Focalement, les cellules montraient un phénotype rhab-
doide avec un cytoplasme acidophile abondant refoulant
le noyau en périphérie. Les figures de mitoses étaient
nombreuses, parfois anormales. Ces cellules, agencées
en nappes diffuses, montraient parfois un aspect dysco-
hésif simulant une prolifération vasculaire (Figure 2). Une
composante a cellules fusiformes minime y était intime-
ment associée a cette composante épithélioide avec des
images transitionnelles. Des foyers de nécrose tumorale
étaient présents mais sans granulome associé.

Figure 2: Cellules tumorales pourvues d’atypies et de nombreuses mi-
toses (En cartouche: cellules d’allure rhabdoide)
Figure 2: Atypical Tumor cells with numerous mitoses (Rhabdoid cells)

En immuno-histochimie, les cellules tumorales expri-
maient fortement la Pancytokératine (CK) et I'EMA
(marqueurs de différenciation épithéliale), ainsi que la
Vimentine (marqueur de différenciation mésenchyma-
teuse) (Figure 3). Ces cellules étaient négatives pour la
Myogénine et la Desmine (marqueurs de différenciation
musculaire striée) ainsi que pour le CD31 (marqueurs de
différenciation vasculaire).

Devant ces données morphologiques couplées aux résul-
tats immuno-histochimiques, le diagnostic de sarcome
épithélioide dans sa variante proximale a été retenu.

Figure 3: Immunohistochimie : A : marquage cytoplasmique des cellules tumorales a la pancytokératine, B : Marquage positif a I'EMA, C : Posi-
tivité des cellules tumorales a la vimentine
Figure 3: Immunohistochemistry: A: Tumor cells express pancytokeratin with cytoplasm stain, B: Positive stain with EMA, C: Tumor cells express vimentin
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l1l. DISCUSSION

Le sarcome épithélioide dans sa forme conventionnelle,
survient classiquement au niveau des extrémités distales
des sujets jeunes en particulier au niveau de la main, des
doigts et de I'avant-bras [1, 3]. )
La variante proximale du sarcome épithélioide est souvent
méconnue des chirurgiens et des anatomo-pathologistes
et il nest pas rare que le diagnostic ne se fait qu’aprés
récidive 2, 3]. Elle survient, comme la variante classique,
chez des patients jeunes d’age variable entre 20 et 40
ans [3, 4] et plus rarement chez les enfants [5, 6]. Sur le
plan clinique, ce sont des tumeurs plus volumineuses que
celles de la forme classique et siegent préiérentiellement
dans les tissus mous profonds, en particulier au niveau du
pelvis/périnée mais aussi au niveau de la sphére gynéco-
logique ainsi qu’a la racine des membres (fesse, hanche,
région axillaire). En revanche, le siege proximal qui est
a l'origine de leur dénomination, n’est pas exclusif et le
siege distal, comme dans notre observation, a été aussi
décrit dans la littérature |4, 6].

Histologiquement, cette tumeur se caractérise par une
architecture particuliére constituée par plusieurs nodules
au centre desquels les cellules de type épithélioide ou fu-
siforme ont tendance a s'altérer et a se nécroser, donnant
un aspect pseudo-granulomateux [1, 4]. Cette variante
proximale differe de la forme classique par la présence
de cellules tumorales de plus grande taille avec un cyto-
plasme plus abondant, un pléomorphisme nucléaire plus
marqué, une proportion plus importante de cellules épi-
thélioides montrant souvent un phénotype rhabdoide et
I'absence d'architecture de type “granulome annulaire”
[2, 3, 7]. L'immuno-phénotypage révéle le méme profil
que celui de la variante classique avec une coexpression
des marqueurs de différenciation épithéliale et mésen-
chymateuses. Le CD34 est positif dans prés de la moitié
des cas. Les autres marqueurs en particulier de différen-
ciation musculaire sont souvent négatifs [2, 7].

Chez I'enfant, "aspect rhabdoide des cellules tumorales
rend parfois la distinction avec un rhabdomyosarcome
dans sa variante alvéolaire difficile d’autant plus que les
marqueurs musculaires lisses sont rarement exprimés
dans les sarcomes épithélioides [2, 3]. La positivité dif-
fuse et intense de la CK et de I'EMA permet d‘exclure le
diagnostic de rhabdomyosarcome. La tumeur rhabdoide
extra-rénale est une tumeur trés agressive qui touche
I'enfant. Morphologiquement, la distinction entre ces 2
tumeurs est souvent difficile. Le caractére multinodulaire
et la présence d’'une composante a cellules fusiformes
souvent associée avec des aspects transitionnels plaident
en faveur d'un sarcome épithélioide [4, 7]. Le synovia-
losarcome monophasique pseudo-épithélial est moins
pléomorphe sur le plan morphologique et la composante
d'aspect épithélial se dispose fréquemment en structures
pseudo-glandulaires [2, 7].

Le diagnostic différentiel se pose également avec les
autres tumeurs épithélioides comme |"angiosarcome épi-
thélioide et le schwannome malin épithélioide [3, 7].
Dans notre observation, le fond myxoide de la prolifé-

ration peut faire discuter un chondrosarcome myxoide
extra-squelettique. Ce dernier touche rarement les enfants
et sur le plan immuno-histochimique, I'expression de la
cytokératine est inconstante et focale [2, 4].

Chez I'adulte, avant de poser le diagnostic de sarcome
épithélioide variante proximale, il faudra avoir eu soin
d’éliminer la possibilité d’'une métastase d’un carcinome
indifférencié et d'un mélanome (2, 3].

Le traitement repose sur la résection chirurgicale qui doit
étre la plus compléte possible. On peut avoir recours a
I'amputation en cas de récidive surtout dans les locali-
sations distales spécialement au niveau des doigts. La
récidive au niveau des localisations proximales est une
indication a un traitement adjuvant par radiothérapie. Les
bénéfices d’une chimiothérapie restent encore a détermi-
ner [5, 8].

Sur le plan évolutif, ces sarcomes épithélioides de type
proximal semblent plus agressifs que la variante distale.
La récidive peut étre au niveau de la cicatrice ou a dis-
tance. Les métastases ne sont pas rares et sont constatées
dans prés de la moitié des cas. Elles touchent par ordre de
fréquence décroissante le poumon, les ganglions, la peau
surtout le cuir chevelu, le systéme nerveux central et les
tissus mous [2-4].

IV. CONCLUSION

Le sarcome épithélioide dans sa variante de type proxi-
mal différe sur le plan clinique, morphologique et pronos-
tique de la variante classique. Il pose des problemes de
diagnostics différentiels surtout avec la tumeur rhabdoide
extra-rénale. Il est licite d’individualiser cette entité rare
pour une meilleur connaissance de son comportement
biologique afin d’instaurer une bonne prise en charge.
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