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RESUME

Les auteurs rapportent I'observation d'une fille de 9 ans porteuse d'un synovialosarcome du coude droit découvert & I'occasion de douleurs et d'une tuméfaction
du coude évoluant depuis 2 mois dans un contexte de figvre. Lage jeune de la patiente, la rareté de cette localisation articulaire et le tableau clinique atypique
justifient la présentation de cette observation.
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ABSTRACT

We report a case of a 9-year-old girl with a synovialsarcoma of the right elbow. The tumor was discovered because of pains and swelling of the elbow over the
course of two months with the presence of fever. The patient’s young age, the rarity of this articular location and the atypical clinical presentation are behind the
choice of this case report.

Keywords: tumor, soft tissues, synovial sarcoma, elbow, child




Case Reports Issue 2011, Vol 1 N° 1

~—

28

Ben Maitigue M. et al.

I.  INTRODUCTION

Le synovialosarcome est une tumeur maligne des parties
molles dérivant des cellules mésenchymateuses tumorales
qui ont subi une différenciation qui les fait rassembler a
la membrane synoviale [1, 2]. Il peut se développer aux
dépens de la synoviale articulaire, des gaines tendineuses
ou bien des bourses séreuses [3].

Cette tumeur s’observe rarement chez l'enfant [4]. Sa
rareté et sa présentation clinique peu spécifique rendent
son diagnostic difficile et tardif.

Il. OBSERVATION

Fille de 9 ans, aux antécédents de fracture du fémur droit
traitée orthopédiquement, a consulté pour des douleurs
et une tuméfaction du coude droit évoluant depuis 2
mois dans un contexte de fievre non chiffrée. 'examen
clinique retrouvait un état général conservé, une fiévre
a 38,5°, une petite tuméfaction douloureuse de la face
interne du coude droit et une limitation modérée de la
mobilité du coude. Il n'y avait pas de signes inflamma-
toires locaux. Le bilan biologique a montré une CRP a
6 mg/l et une VS = 12/18. Les radiographies standard du
coude montraient une augmentation de la densité des
parties molles en regard de la face interne de I'extrémité
inférieure de I"humérus avec présence de fines calcifica-
tions (Figure 1).

Figure 1 : Radiographies standard montrant de fines calcifications en
regard du bord interne de la métaphyse distale de I'humérus (fleche)

Il n"y avait pas de lyse osseuse ni de réaction périostée.
L'échographie révélait une formation bien limitée hypoé-
chogene, au contact avec la métaphyse humérale infé-
rieure, siege de calcifications centrales (Figure 2).

Figure 2 : Tumeur bien limitée avec de fines calcifications

L'imagerie par résonance magnétique (IRM) mettait en
évidence un processus tumoral assez bien limité, des par-
ties molles en regard de la face antéro-interne de I'épi-
condyle médial de I'humérus avec I'absence d’anomalie
ostéo-articulaire (Figures 3, 4).
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Figure 3 : [RM (T1) : Tumeur hypoT1 avec un signal hétérogéne

Figure 4 : IRM (T1 Gado) montrant un rehaussement intense aprés
injection de produit de contraste

Cette Iésion était de signal hétérogéne hypointense en TT,
hyperintense en T2 avec un rehaussement important aprés
injection de produit de contraste. Une biopsie chirurgicale
était alors pratiquée. Le diagnostic anatomopathologique
(Figure 5) était en faveur d'un synovialosarcome fusiforme
monophasique de grade 2. La recherche d'une localisa-
tion secondaire par scintigraphie osseuse et scanner tho-
raco-abdominal s’est avérée négative. On a pratiqué une
exérese chirurgicale large emportant la partie antérieure de
la capsule articulaire. Une chimiothérapie adjuvante a été
administrée. Au recul de 9 mois, I'évolution était favorable
avec absence de récidive et de métastase.

Figure 5 : Aspect histologique de synovialosarcome fusiforme mono-
phasique grade 2
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11l. DISCUSSION

Les synovialosarcomes sont les tumeurs malignes des tis-
sus mous de I’enfant les plus fréquentes aprés les rhabdo-
myoarcomes. lls peuvent s’observer a tout dge, mais sur-
tout entre 15 et 40 ans avec une discréte prédominance
masculine [5]. Les synovialosarcomes sont rares avant
["dge 10 ans [6].
Le synovialosarcome siége au niveau des membres dans
plus de 80% des cas. Dans 60 a 75% des cas des membres
inférieurs et 20% au niveau des membres supérieurs mais
I'atteinte du coude reste particulierement rare, deux cas
sur 46 selon IVANOV et al. [7] et un cas sur 33 selon
BUCK et al. [8].
La latence clinique est importante car la tumeur connait
une croissance insidieuse et asymptomatique expliquant
le retard diagnostique [4, 6].
Le plus souvent, c’est |'existence d’une tuméfaction (dou-
loureuse ou non), ou la persistance d'une douleur locali-
sée qui attire "attention [7, 9]. Notre patiente a présenté
une fiévre au moment du diagnostic, signe inhabituel.
Les radiographies standard montrent dans 20 a 40%
des cas des micro calcifications au sein d'une opacité
des parties molles [10, 11] et dans 15 a 20 % des cas
une anomalie osseuse sous forme d’apposition périostée
ou d’érosion osseuse [11]. L'échographie est un mode
d’investigation simple surtout pour les localisations pro-
fondes au niveau du tronc pour évaluer la taille de la lé-
sion et en préciser son aspect [6]. L'IRM est I'examen de
choix. Elle permet d’évaluer 'extension de la tumeur qui
semble bien limitée et qui en continuité avec |'os dans
50% des cas. L'aspect observé en T2 est évocateur s'il
est hétérogene associant des niveaux liquides, des zones
graisseuses en iso ou hypersignal et des zones fibreuses
qui restent en hyposignal [11].
Le diagnostic de synovialosarcome n’est pas aisé. Il peut
préter confusion, avec l'infection (ostéomyélite, collec-
tion des parties molles ou ostéoarthrite) mais I'absence
d’un syndrome infectieux est un élément contre ce dia-
gnostic. On peut évoquer aussi une tumeur des tissus
mous de type sarcome d’Ewing extrasquelettique, une
tumeur nerveuse ou un hémangiome intramusculaire.
La biopsie constitue alors un temps primordial avant
d’entreprendre le traitement afin de confirmer définitive-
ment le diagnostic.
Il est acquis qu'il n’existe pas de rapport direct entre le
tissu synovial anatomique et le synovialosarcome, la
tumeur se développant a partir de cellules mésenchy-
mateuses non différenciées et reproduisant en partie le
tissu synovial avec deux types cellulaires : épithélial et
fusiforme. Selon I'importance de ces deux éléments, le
synovialosarcome est classé en 4 types [12] :
* le type biphasique avec des composantes épithéliales
et fusiformes en proportions variées

* le type monophasique fibreux qui est constitué de cel-
lules fusiformes et peut en imposer pour un fibrosarcome

* le type monophasique épithélial qui est rare

* le type peu différencié.

'étude immunohistochimique permet d'isoler avec
précision cette tumeur des autres sarcomes des parties
molles (fibrosarcome, liposarcome, leiomyosarcome ...).
La tumeur exprime des marqueurs tumoraux : cytokéra-
tine pour les cellules épithéliales, vimentine dans 50 a
70% des cas pour les cellules fusiformes [1, 2]. 'étude
cytogénétique retrouve une translocation réciproque
des chromosomes X et 18 (x ;18)(p11.2 ; q11.2) presque
constante [13, 14].

Le traitement du synovialosarcome est avant tout chirur-
gical et nécessite une exérese large en monobloc. Une
amputation d’emblée est proposé comme traitement de
premiére intention pour certains auteurs dans les formes
infiltrantes et d'exérese difficile [7, 15].

Le traitement du synovialosarcome se base sur I'associa-
tion d’une exérése chirurgicale large (conservant ou non
le membre selon la topographie et I'extension des lésions)
et d’une poly-chimiothérapie séquentielle [7].
L'utilisation d’une radiothérapie pré ou postopératoire
est proposée par certains [15, 16]. La radiothérapie adju-
vante semble diminuer la récidive locale [18]. Certains
auteurs la recommandent dans les tumeurs a haut grade
de plus de 5 cm de taille, en cas de récidives locales et
apres exérése marginale incompléte [19].

Le synovialosarcome a tendance a récidiver dans plus de
60% des cas dans les deux premiéres années suivant le
traitement initial. Il métastase principalement aux pou-
mons (75%), aux ganglions (23%) et plus rarement a I'os
[20].

Le taux de survie a 5 ans des synovialosarcomes chez
I'enfant est de 66% pour FERRARI et al. [19], de 75,6%
pour Andrassy et al. [17] et de 80% pour OKCU et al.
[21].

Les facteurs de mauvais pronostic sont une taille de la
tumeur supérieure a 5 cm, |'existence de métastases a
distance, une exérése marginale incomplete, le siege
proximal par rapport au genou et au coude ainsi que les
facteurs histologiques : un caractére peu différencié, un
nombre élevé de mitoses et une nécrose élendue supé-
rieure a 25% [18, 21]. "

En conclusion, aucun signe clinique, biologique ou ra-
diologique n’est spécifique d'un synovialosarcome. Le
diagnostic peut cependant étre suspecté sur un faisceau
d'arguments :

la topographie juxta-corticale au contact d’un os, d'un
tendon, d’une gaine, d'une bourse ou d’une capsule,

la présence de calcifications ou d’ossifications intra-tu-
morales,

et le caractére bien limité avec sur les séquences IRM, un
signal hétérogene.
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