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Résumé

Les liposarcomes sont rares chez I’enfant. Nous en rapportons un cas localisé au niveau de la cuisse chez une fille de 12 ans. 1l s’agit du premier cas
observé chez I’enfant au Centre Hospitalier Universitaire Joseph Ravoahangy Andrianavalona (CHU-JRA) d’Antananarivo. Le diagnostic était tardif car
la tumeur avait envahi toutes les structures de la cuisse. Le traitement associait chimiothérapie et chirurgie. L’évolution était défavorable avec dissémina-
tion néoplasique amenant le déces de la patiente aprés trois mois. Les particularités épidémiologiques, diagnostiques et thérapeutiques des liposarcomes

de I’enfant sont discutées.
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A case of thigh liposarcoma observed in child
Summary

Liposarcomas are uncommon in child. We report here a case located on thigh in a 12 year-old girl. It is the first child case observed at Antananarivo
teaching hospital. The diagnosis was late and the tumor reached all of thigh elements. Treatment was association of chemotherapy and surgery. Outcome
was unfavorable with tumor dissemination involving death after three months. Epidemiology, diagnosis and treatment of child liposarcomas were dis-

cussed.
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Introduction

Les liposarcomes sont des tumeurs mésenchymateuses
malignes développées a partir des cellules graisseuses [1].
Si les liposarcomes sont les plus fréquents des sarcomes
des tissus mous chez I’adulte, ces tumeurs sont rares chez
I’enfant [2]. Nous rapportons un cas localisé au niveau de
la cuisse chez une fille de 12 ans. Il s’agit du premier cas
observé chez I’enfant au Centre Hospitalier Universitaire
Joseph Ravoahangy Andrianavalona (CHU-JRA) d’Anta-
nanarivo. A travers une revue de la littérature, nous discu-
terons des aspects épidémiologiques, diagnostiques et
thérapeutiques.

Observation

Une fille de 12 ans, 44kg pour 1,65m, sans antécédent
particulier, de niveau socio-économique modeste, était
hospitalisée pour une volumineuse tumeur de la cuisse
droite, douloureuse, évoluant de fagcon progressive depuis
cing mois en I’absence de toute notion de traumatisme.
L’enfant avait recu a plusieurs reprises et sans aucune
amélioration des antibiotiques et des anti-inflammatoires.
Au contraire, la tumeur augmentait considérablement de
volume, entrainant une impotence fonctionnelle du mem-
bre atteint. L’enfant était tres ammaigri, asthénique, ano-
rexique et présentait une fébricule de 38°C. Elle déclarait
avoir perdue 6kg en espace de cing mois et I’indice de
masse corporelle était de 16kg/m2. L’examen clinique
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montrait une énorme tumeur inflammatoire, de consis-
tance ferme, circonférentielle, s’étendant sur toute la hau-
teur de la cuisse droite (Figure 1).

Fig. 1: Enorme tumeur inflammatoire de toute la cuisse droite

La surface cutanée qui recouvre cette tumeur était
lisse, luisante, présentant de nombreuses circulations col-
latérales. La cuisse malade mesurait 43cm de long pour
70cm de circonférence. Il existait un cedeme diffus par
compression vasculaire en aval de la tumeur, au niveau du
genou, de la jambe et du pied. Le bilan radiologique stan-
dard découvrait une tumeur bien limitée, hétérogéne, cir-
conférentielle, présentant quelques calcifications en super-
ficie surtout au niveau du pdle inférieur. Le fémur avait un
aspect irrégulier avec des zones d’ostéolyses et de réac-
tions périostées (Figure 2).
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Fig. 2: Radiographie: aspect irrégulier du fémur avec zones d’ostéolyses
et réactions périostées

Le scanner montrait une importante masse hypodense
des parties molles, englobant I’os fémoral sur toute sa
hauteur et prenant le produit de contraste en périphérie. Il
existait par ailleurs un remaniement osseux hétérogene
avec réaction périostée, atteinte médullaire et endostéale,
partant du 1/3 supérieur du fémur jusqu’au genou ou la
lésion osseuse apparait plus importante (Figure 3). L’exa-
men histologique d’un prélévement biopsique effectué
sous anesthésie locale au niveau du 1/3 moyen de la cuisse
évoquait un liposarcome myxoide (Figure 4). La recher-
che d’autres localisations ou d’extensions métastatiques
était négative. L’enfant avait alors recu trois cures de chi-
miothérapie néoadjuvante a base de doxorubicine. A la fin
de la troisiéme cure, il n’y avait aucune amélioration clini-
que. La tumeur augmentait toujours de volume et I’inten-
sité de la douleur nécessitait la prescription de dérivés
morphiniques. Une désarticulation de la hanche droite
avait été indiquée pour le confort de I’enfant et pour limi-
ter les risques d’extension tumorale. Les suites opératoires
étaient simples. Pour une raison pécuniaire, I’enfant n’a-
vait recu qu’une cure de chimiothérapie post opératoire.
L’évolution était défavorable avec dissémination néoplasi-
que rapide (métastase pulmonaire) I’emportant trois mois
plus tard.
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Fig. 3: Scanner: masse hypodense des parties molles, remaniement
osseux hétérogene avec réaction périostée, atteinte médullaire et endos-
téale

Discussion
Les liposarcomes ont été décrits pour la premiere fois
en 1857 par Virchow sous le terme de «myxoma lipoma-

~

o4

5

Fig. 4: Histologie: liposarcome myxoide (Hématoxilline éosine x100)

tode» [3]. lls représentent 7 a 20% de toutes les tumeurs
malignes d’origine mésenchymateuse et moins de 1% de
I’ensemble des tumeurs malignes [3]. Parmi les tumeurs
des tissus adipeux, il est 100 fois moins fréquent que les
lipomes [2]. En effet, sur une étude rétrospective réalisée
par Grant sur une période de 12 ans et incluant 146 tu-
meurs adipeuses chez I’enfant, 2 (1,3%) étaient des lipo-
sarcomes [2]. Ces tumeurs peuvent survenir a tout age
mais elles affectent surtout les patients agés de 60 a 70 ans
avec une légere prédominance masculine [4]. Les liposar-
comes sont rares chez I’enfant chez lequel on rencontre
plus volontiers le rhabdomyosarcome (70%) [5]. Les lipo-
sarcomes prédominent au niveau des membres inférieurs
(50%) mais peuvent se rencontrer aussi au niveau du tronc
(33%), des membres supérieurs (12%) et de la région cér-
vico-céphalique (4%) [6]. lls sont généralement uniques et
les localisations multiples synchrones sont exceptionnelles
[1,7]. La clinique est particulierement pauvre au moment
du diagnostic [6]. Plusieurs études retrouvent un paralléle
entre la taille de la tumeur et la malignité d’une tumeur
adipeuse [6]. De Schepper a chiffré a 74% de sensibilité
de malignité une lésion supérieure a 5cm de dimension
[8]. L altération de I’état général et les douleurs sont rares
et ne se retrouvent qu’en fin d’évolution comme dans no-
tre observation [6]. La radiographie standard retrouve une
masse de tonalité plus ou moins graisseuse, pouvant étre
associée a des calcifications ou a des métaplasies osseuses
intratumorales dans moins de 10% des cas [9]. Une éro-
sion corticale ou une réaction périostée de contact peuvent
co-exister [9]. Ces aspects radiographiques typiques
étaient retrouvés dans notre étude. Les données de I’écho-
graphie restent limitées et manquent de spécificité [10]. Le
scanner évalue la présence de plages graisseuses et de
calcifications, apprécie les limites, I’extension et la vascu-
larisation de la tumeur [10]. L’Imagerie par Résonance
Magnétique (IRM) constitue I’examen clé [9]. En effet,
elle permet de préciser exactement I’aspect de la tumeur,
ses rapports vasculaires et ses limites [9]. Elle est égale-
ment I’examen de choix dans le suivi post thérapeutique
[9]. Le diagnostic de certitude est apporté par I’examen
anatomopathologique, qui permet en outre une classifica-
tion histologique [1]. Ainsi, plusieurs variétés histologi-
gues de malignité croissante ont été décrites en 1994 par
I’OMS [1,6]. Le liposarcome bien différencié (30 a 35%),
de meilleur pronostic, peut récidiver localement apres
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exérése mais son pouvoir métastatique est faible [1]. La
forme myxoide, telle celle observée dans notre observa-
tion, est la plus fréquente (50%) [1]. Elle a un potentiel
malin plus élevé, récidive rapidement et est de pronostic
plus mauvais [1]. Le liposarcome pléomorphe, le liposar-
come a cellules rondes (10 a 15%) ainsi que le liposar-
come dédifférencié sont de pronostic sombre [1]. Deux ou
trois types histologiques peuvent coexister au sein de la
méme tumeur réalisant le liposarcome de type mixte; tou-
tefois, cette association est rare (5 a 10%) [1]. Le traite-
ment des liposarcomes est avant tout chirurgical [1,3,6].
Les dimensions importantes ne représentent pas a elles
seules une contre indication a une approche chirurgicale
agressive [1]. En effet, I’exérése chirurgicale large est la
seule alternative thérapeutique de ces lésions [1]. Pour
notre cas, nous avons opté pour une désarticulation de la
hanche au vu de la taille tumorale et de I’envahissement
de toutes les structures de la cuisse. L’intérét des traite-
ments adjuvants est discutable [11]. La radiothérapie est
préconisée en préopératoire pour les tumeurs inextirpables
afin de les rendre resécables, avec des doses de I’ordre de
50 a 60Gy en quatre a six semaines et en postopératoire
pour espacer les récidives [12]. Les formes myxoides sont
particulierement sensibles a la radiothérapie [11]. Notre
patiente n’avait pas pu bénéficier ce traitement car a I’épo-
que, le seul appareil de radiothérapie dont nous disposons
n’était pas fonctionnel. Le bénéfice de la chimiothérapie
reste limité puisque les liposarcomes sont caractérisés par
leur faible chimiosensibilité [12]. Les molécules les plus
utilisés sont la doxorubicine et les agents alkylants [11].
Elle est réservée aux formes de mauvais pronostic avec 50
a 60% de réponses objectives [12]. Elle peut étre prescrite
pour les tumeurs métastasées en situation adjuvante ou
néoadjuvante [12]. Le grade histologique de la tumeur
représente le principal facteur pronostique [1]. Il est asso-
cié aux récidives locales, aux récidives de métastases et a
la survie globale [1,12]. D’autres facteurs pronostiques
ont été impliqués tels que la résection compléte, I’exis-
tence de métastases synchrones ainsi que I’atteinte neuro-
vasculaire et osseuse [12]. La survie globale est estimée a
environ 50% a cing ans et a environ 39% a dix ans [12].

Conclusion

Les liposarcomes sont rares chez I’enfant. Malgré I’in-
térét des examens morphologiques, seul I’examen anato-
mopathologique apporte le diagnostic de certitude et per-
met de classer la tumeur selon sa variété histologique.
Cette étude a permis d’illustrer les difficultés parfois in-
surmontables rencontrées dans la prise en charge des can-
cers dans les pays en développement comme le notre
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