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Sarcomes rétropéritonéaux

Les sarcomes rétropéritonéaux (SRP) des parties molles sont
des tumeurs tres rares, développées aux dépens de cellules sou-
ches mésenchymateuses. Il y aurait environ 1000 nouveaux cas
par an aux Etats Unis (1), et probablement quelques centaines
seulement en France. Il s’agit de tumeurs le plus souvent spora-
diques, mais il existe des formes radio-induites. Des formes
associées a des maladies génétiques ont été rapportées (2). Les
sous-types histologiques les plus fréquents sont les liposarco-
mes, les 1éiomyosarcomes, les histiocytomes fibreux malins et
les fibrosarcomes (3).

La littérature est peu abondante. D’un point de vue méthodolo-
gique, les niveaux de preuve sont bas.

I. DIAGNOSTIC

Les circonstances de découverte les plus fréquentes sont la
découverte d’une masse abdomino-lombaire volontiers volumi-
neuse a I’examen clinique ou lors d’examens d’imagerie moti-
vés par une autre cause, I’existence de douleurs abdomino-lom-
baires, ou des signes liées a des compressions des organes de
voisinage (voies excrétrices supérieures, duodénum) ou des
signes neurologiques des membres inférieurs. Dans plus de 70%
des cas, la tumeur mesure plus de 10 cm de diametre lors du dia-
gnostic. 10 a 20% des patients consultent a un stade métasta-
tique. L’age médian de survenue est 50 ans, le sex ratio est de
1/1 (1,3,4,5).

La découverte d’une masse abdomino-lombaire volumineuse
pose peu de problemes de diagnostic différentiel. Chez 1’hom-
me, I’examen clinique et échographique des testicules, ainsi que
le prélevement des marqueurs biologiques permet d’éliminer
une tumeur testiculaire métastatique. L’'examen complet des
aires ganglionnaires s’impose a la recherche d’un lymphome

).

Les voies de dissémination sont essentiellement hématogenes et
tres peu lymphatiques (2).

II. BILAN

2.1. Le scanner thoraco-abdominal est 1’examen essentiel
(2,3,4). Il permet de déterminer 1’extension locale et a distance
de la tumeur. L’aspect de la tumeur est souvent hétérogene en
raison de nécrose intra-tumorale. Le scanner permet d’étudier
les rapports de la tumeur avec les organes de voisinage : gros
vaisseaux, artere mésentérique supérieure, arteres rénales, duo-
dénum, colon, et permet ainsi de préciser la stratégie thérapeu-
tique (2). Le scanner permet également d’éliminer d’autres dia-
gnostics : tumeurs gastriques, pancréatiques, surrénaliennes. Il

permet enfin la recherche des métastases hépatiques et pulmo-
naires (1).

L’IRM est indispensable pour les tumeurs qui sont a proximité
du rachis, afin de vérifier I’absence d’extension par un trou de
conjugaison (2). Elle permet en outre d’étudier les rapports vas-
culaires et un éventuel envahissement musculaire. L'IRM pour-
rait aider au diagnostic différentiel de tumeurs rétropéritonéales
bénignes (lipomes, hémangiomes, schwannomes, neurofibro-
mes) (5).

Place des examens biologiques

Il n’existe pas de marqueurs biologiques utiles pour le diagnos-
tic des SRP.

Place de la biopsie pré-opératoire

La biopsie pré-thérapeutique est discutée. Ce geste présente en
effet des risques d’essaimage sur le trajet de prélevement. Trois
modalités sont possibles : cyto-aspiration a I’aiguille fine, biop-
sie a I’aiguille protégée et biopsie chirurgicale. Dans ce dernier
cas, I’excision ultérieure du trajet de biopsie lors de la chirurgie
d’exérese.

Tous les auteurs s’accordent pour recommander une biopsie dia-
gnostique dans les cas suivants (1,4):

- tumeur non réséquable
- tumeur métastatique
- traitement néo-adjuvant envisagé avant exérese

Dans le cas d’une tumeur dont I’exérése compléte semble envi-
sageable, la biopsie est plus discutée. Certains auteurs la recom-
mandent systématiquement, par voie rétro-péritonéale a 1’ai-
guille protégée pour limiter au maximum le risque de contami-
nation (2,6). La biopsie permettrait de redresser le diagnostic
dans 5 a 10% des cas (2). D’autres recommandent 1’exérése pre-
miere afin de préserver 1’intégrité de la piece opératoire (1,4).

RECOMMANDATIONS

La découverte d’une tumeur rétropéritoinéale des tissus
mous doit faire craindre un SRP. Le bilan comporte un
examen clinique complet, un scanner thoraco-abdomi-
no-pelvien et une IRM. En cas de proximité vasculaire,
une angio-IRM est recommandée. La biopsie pré-opéra-
toire n’est pas systématique, en particulier lorsqu’une
exérese complete semble possible.
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III. ELEMENTS PRONOSTIQUES

La plus importante série récente de la littérature a colligé 500
cas de SRP (7), dont 278 patients porteurs de tumeur primitive.
Les facteurs de risque de mortalité spécifique en analyse multi-
variée étaient :

- le grade tumoral (haut grade vs bas grade)
- la taille tumorale (plus ou moins de 10 cm)

- la présence ou I’absence de marges chirurgicales macro ou
microscopiques

L’impossibilité de réaliser 1’exérese était un facteur de risque
majeur.

Dans une série plus petite, Alldinger a confirmé le caractere
péjoratif des tumeurs de haut grade ou d’exérese incomplete (8).

11 existe plusieurs systemes d’évaluation du grade histologique.
En France, le systeme adopté par la FNCLCC comporte trois
criteres : la différenciation tumorale, I’index mitotique et la
nécrose tumorale, cotées pour établir un score global de 2 a 8,
réparti ensuite en grade 1,2 ou 3 (2). L’American Joint
Committee on Cancer a établi un score de 1 a 4 en fonction du
degré de différenciation (5). Tous les auteurs insistent sur la
nécessité de recourir a un pathologiste habitué a ces tumeurs.

RECOMMANDATIONS

Le grade histologique étant un facteur pronostic majeur,
ainsi que la présence de marges chirurgicales, il est
recommandé de faire appel a un pathologiste ayant I’ex-
périence de ces tumeurs.

L’autre facteur pronostic majeur est le caractére com-
plet ou non de I’exérese.

IV. TRAITEMENT
1. Chirurgie

Le traitement est chirurgical (1,3,4,7,8,9,10). La radiothérapie
externe, la brachythérapie, la chimiothérapie sont inefficaces en
monothérapie (3,6). Le pronostic dépend en partie du caractere
complet ou non de I’exérese. En cas de marges chirurgicales
microscopiques négatives, les survies globales a 5 ans sont de
67 a 78%. En cas de résection incomplete, elles sont de 0 a 25%
(7,11,13). La chirurgie est également le traitement de référence
des récidives locales (7). La résection des visceres adjacents est
souvent nécessaire (1,3,7). Dans une série de 278 SRP primitifs
localisés, 77% des patients ont eu une résection d’organes adja-
cents : rein, surrénale, pancréas, rate, colon, utérus, vessie, gros
vaisseaux (7). Dans une série de 141 SRP, 25 avaient un enva-
hissement des gros vaisseaux et ont bénéficié d’exérese élargie
avec pontage ou dérivation vasculaire (11). En cas de marges
d’exérese microscopiques négatives (10 patients), le taux de sur-
vie a cinq ans de ces patients était de 66%. Afin d’optimiser les
chances de marges négatives, certains auteurs recommandent
I'exérese systématique des organes au contact de la tumeur,
méme en 1’absence d’envahissement évident (7,9). Il s’agit donc

d’une chirurgie complexe et le plus souvent multidisciplinaire.
La voie d’abord est transpéritonéale (7, 11). La mortalité opé-
ratoire rapportée est de 4% (7,11) et la morbidité d’environ 30%

(11).

RECOMMANDATION

Le traitement standard des SRP est la chirurgie d’exé-
rese. Celle ci doit étre large afin d’obtenir des marges
microscopiques négatives. Elle impose dans environ
75% des cas la résection d’organes de voisinage. Il est
souhaitable que cette chirurgie multidisciplinaire soit
réalisée dans des centres spécialisés.

2. Radiothérapie
a) Radiothérapie préopératoire

Une revue systématisée de la littérature menée par une agence
suédoise de santé a conclu qu’il n’existait pas de preuve formel-
le de I’intérét d’une radiothérapie pré-opératoire, bien que les
résultats d’une petite étude suggerent un possible gain de survie
(12). Les arguments en faveur de la radiothérapie préopératoire
plutot que post-opératoire sont les suivants : centrage facilité,
protection des visceres adjacents par la masse tumorale, néces-
sité de doses moindres, éventuelle diminution de taille de la
tumeur avant intervention permettant une exérese moins diffici-
le, diminution du risque d’essaimage peropératoire (1,3).
L’augmentation des complications post-chirurgicales induites
par la radiothérapie préopératoire est controversée.

b) Radiothérapie postopératoire

La combinaison chirurgie —radiothérapie externe adjuvante a été
tres souvent utilisée pour le traitement des SRP. Elle n’est
cependant pas systématique et ses bénéfices sont discutés (10).
Les doses habituellement employées sont de 1’ordre de 50Gy.
Les bénéfices en termes de contrdle local sont faibles (12). La
radiothérapie post-opératoire réduirait le taux de récidive loca-
le, mais aucun impact sur la survie spécifique n’a été démontré
(3, 14,15). La toxicité digestive est significative (3,10).

¢) Radiothérapie peropératoire

La radiothérapie peropératoire a été proposée. Elle permet de
délivrer une dose importante, de 1’ordre de 25 Gy, en assurant la
protection des organes adjacents (1). Une étude prospective ran-
domisée sur 35 patients a comparé une radiothérapie postopéra-
toire a une radiothérapie peropératoire suivie de radiothérapie
postopératoire. Le contrdle local était significativement meilleur
dans le second groupe, mais les complications digestives et
neurologiques étaient plus élevées (1). La place de cette radio-
thérapie combinée reste donc a déterminer.

Une étude non randomisée a comparé les résultats de 1’irradia-
tion pré et postopératoire chez 15 et 25 patients respectivement
(13). L’ordre de la séquence thérapeutique n’influait pas sur la
survie a 5 ans (61% vs 65%). La radiothérapie postopératoire
était associée a des complications significatives (hémorragies,
infections, occlusions intestinales).
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RECOMMANDATION

La radiothérapie externe n’est pas systématique en
complément de la chirurgie d’exérese. Elle n’influe pas
sur la survie globale mais peut améliorer le controle
local. Elle peut précéder ou suivre la chirurgie, mais les
données disponibles ne permettent pas de déterminer
quelle est la séquence la plus efficace. En post-opératoi-
re, elle peut entrainer des complications significatives.
La place de la radiothérapie peropératoire reste a déter-
miner. Il est souhaitable de proposer aux patients de
participer a des protocoles prospectifs.

3. Chimiothérapie

La place de la chimiothérapie est discutée (2,6). Quelques étu-
des portant sur les sarcomes des extrémités ont montré une amé-
lioration de survie apres utilisation d’une chimiothérapie adju-
vante (9). Les résultats de ces études ne sont pas clairement
extrapolables aux SRP. La majorité des auteurs recommandent
que ces traitements soient prodigués dans le cadres de protoco-
les prospectifs (1,3,16) ; Les drogues utilisées sont principale-
ment la doxorubicine, 1’épirubicine et 1’ifosfamide (16). Leur
utilisation en monothérapie ou en combinaison, en préopératoi-
re ou en post-opératoire reste a évaluer.

RECOMMANDATION

Il est recommandé de proposer la chimiothérapie dans
le cadre de protocoles prospectifs. Les données actuelles
ne permettent pas d’évaluer son efficacité, ni de déter-
miner les modalités optimales.

V. PRONOSTIC

1. Formes localisées

Pour les formes primitives localisées, le taux de survie globale
a5 ans est compris entre 44 et 54% (7,15,17). En cas d’envahis-
sement des gros vaisseaux, il est de 37% (11). La qualité d’exé-
rese influe fortement sur le pronostic. En cas de marges micro-
scopiques négatives, la survie globale a 5 ans était de 62 a 69%
comparés a 12 a 26% en cas de résection incomplete
(7,11,13,15). Dans la série de 231 patients ayant bénéficié d’une
excision du SRP rapportée par Lewis, la durée médiane de sur-
vie en cas de résection macroscopiquement complete était de
103 mois et de 18 mois en cas de résection incomplete ou
impossible (7). Le grade tumoral est associé a la durée de survie
globale apres excision chirurgicale. Pour les tumeurs de bas
grade, elle est de 77 a 78% et pour les tumeurs de haut grade de
34 2 40% (7,13).

2. Formes récidivées

En cas de formes récidives sans métastase, le traitement stan-
dard est une exérese itérative. En cas d’exérése complete, la sur-
vie spécifique a 5 ans est de 60%, et de 15% en cas d’exérese
incomplete ou impossible (7).

3. Formes métastatiques

Le risque de métastase a 5 ans pour les patients ayant eu une
résection complete ou non d’un SRP primitif est de 18 a 33%
(7,15). La médiane de survie des patients métastatique est de 10
mois (7).

CONCLUSIONS

Les SRP sont des tumeurs tres rares de mauvais pronos-
tic. Le seul traitement efficace est I’exérese complete. Il
s’agit souvent de tumeurs volumineuses dont la résec-
tion impose celle d’organes de voisinage. La place de la
radiothérapie et de la chimiothérapie restent a détermi-
ner, et la prise en charge des patients dans des centres
spécialisés dans le cadre de protocoles prospectifs est
souhaitable.
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