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Résumé

Le sarcome synovial est une tumeur rare et agressive des tissus mous. Il représente 7 a 8% des sarcomes malins. Dans ce travail, nous présentons
deux cas de synovialosarcomes des extrémités chez deux patientes suivies et traitées au Centre Hospitalier Universitaire Joseph Ravoahangy Andrianava-
lona d’Antananarivo. Le premier cas concernait une femme de 29 ans ayant une volumineuse tumeur de la cuisse droite sans envahissement des structu-
res voisines a I’imagerie. Une chimiothérapie néoadjuvante suivie d’une exérése chirurgicale large avait été effectuée. Les suites opératoires étaient sim-
ples. L’évolution était satisfaisante aprés un recul d’un an. La deuxieme patiente agée de 36 ans présentait une tumeur de la racine de la cuisse gauche.
Une chimiothérapie néoadjuvante était prescrite mais des phases de ruptures étaient notées au cours des cures successives empéchant I’exérése chirurgi-
cale. L’évolution était défavorable avec apparition de métastases vertébrales et pulmonaires emportant rapidement le malade. L’objectif de cette étude est
de rapporter la réalité de cette affection a Madagascar. Ses aspects épidémiologique, anatomopathologique et thérapeutique sont discutés a la lumiére
d'une revue de la littérature.
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Adult limb synovial sarcoma. Report of two cases in Madagascar

Summary

Synovial sarcoma is a rare and agressive soft tissue tumor. It accounts for 7 to 8% of all human malignant sarcomas. In this study, we present two
cases of synovial sarcoma of lower limbs followed and treated at Joseph Ravoahangy Andrianavalona teaching hospital of Antananarivo. The first case
concerned a 29 year-old woman having a right thigh huge tumor without invasion of the close structures in imagery. Preoperative chemotherapy followed
by large surgical excision was performed. Postoperative period was uneventful. Evolution was favourable after a one year follow-up. The second case
was a 36 year-old patient who presented proximal left thigh tumor. A preoperative chemotherapy was prescribed but ruptures were noted during the
successive cures prevented surgical excision. Evolution was unfavourable with appearance of vertebral and pulmonary metastases conducting quickly to
death. The aim of this study is to report the reality of this tumor in Madagascar. Epidemiology, histology and treatment of synovial sarcoma are discussed
with a review of the literature.
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Introduction

Le sarcome synovial (SS) est une tumeur rare et agres-
sive des tissus mous. Il représente 7 a 8% des sarcomes
malins [1]. S’il n'existe aucun consensus quant a sa prise
en charge thérapeutique, une exérése radicale doit étre
pratiquée dans les meilleurs délais. L'imagerie moderne et
de nouveaux protocoles chimiothérapiques permettent
néanmoins un optimisme mesuré. Nous en rapportons
deux cas suivis au Centre Hospitalier Universitaire d’An-
tananarivo (Madagascar) dans le but de montrer les carac-
téristiques cliniques et thérapeutiques de cette pathologie a
la lumiére d’une revue de la littérature.

Observation 1

Une jeune femme de 29 ans avait consulté pour une
volumineuse masse au tiers moyen de la cuisse droite, a sa
face interne, évoluant depuis un an. Cette masse avait fait
I’objet de plusieurs séances de massage avec des huiles
essentielles n’apportant aucune amélioration. Une aug-
mentation rapide de volume avait alors motivé la consulta-
tion. La patiente ne se plaignait d’aucune douleur ni impo-
tence fonctionnelle mais signalait I’existence de paresthé-
sies et d’une amyotrophie du membre inférieur homolaté-
ral. Ses antécédents étaient sans particularités. L’examen
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clinique retrouvait une masse arrondie faisant 8cm de
grand axe et déformant la face interne de la cuisse droite.
Elle était ferme et indolore a la palpation. Les pouls d’aval
(poplité, tibial postérieur et pédieux) étaient présents et
normaux. L'échographie et le scanner injecté montraient
au tiers moyen de la cuisse une masse de 8x6cm, hypoé-
chogeéne et hypodense, inhomogeéne, refoulant sans I’enva-
hir le paquet artério-veineux fémoral (Figure 1). La radio-
graphie pulmonaire était normale.

Fig. 1: Scanner: masse hypodense, inhomogéne de 8x6cm du tiers
moyen de la cuisse, refoulant sans I’envahir le paquet artério-veineux
fémoral

Une biopsie tumorale était effectuée montrant un as-
pect macroscopique cérébroide hémorragique. L’examen
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Fig. 2: Sarcome synovial monophasique a cellules fusiformes
(Hematoxilline éosine x400)

Fig. 3: Artériographie: paquet fémoral refoulé sans étre envahi

histologique concluait en un sarcome synovial monophasi-
que a cellules fusiformes (Figure 2). Apres quatre cures de
chimiothérapie néo-adjuvante a visée réductrice associant
Cyclophosphamide, Vincristine, Doxorubicine et Dacar-
bazine, un deuxiéme scanner montrait une modification
liquidienne d’une majeure partie de la tumeur. Le paquet
fémoral restait toujours refoulé sans étre envahi sur les
coupes coronales injectées et sur I’artériographie (Figure
3). Une exérese chirurgicale large était alors indiquée.
L’exploration mettait en évidence une masse tumorale
devenue presque pseudokystique par I’effet de la chimio-
thérapie. Une dissection minutieuse avait permis une exé-
rése macroscopiquement compléte. Les suites opératoires
étaient simples. Deux cures de chimiothérapie adjuvante
étaient prescrites par la suite. L’évolution était satisfai-
sante aprés un recul d’un an et demi.

Observation 2
Une femme de 36 ans, sans antécédent particulier,
avait consulté pour une masse tumorale située au niveau

de la racine de la cuise gauche évoluant insidieusement
depuis six mois. Ses antécédents ne présentaient aucune
particularité. L’examen clinique objectivait au niveau de
la racine de la cuisse gauche une tuméfaction arrondie,
d’environ 8cm de grand axe, située entre I’axe vasculaire
en dehors et la grande levre en dedans (Figure 4). La peau
en regard était tendue et luisante. Elle était ferme et sensi-
ble a la palpation. En dehors, le pouls fémoral était bien
percu et normal. L’échographie et le scanner retrouvaient
une volumineuse masse tissulaire inhomogéne de
11x10cm, refoulant les adducteurs en dedans et le paquet
vasculaire fémoral en dehors sans I’envahir (Figure 5).

Fig. 4: Tuméfaction au niveau de la racine de la cuisse gauche

Fig. 5: Scanner: volumineuse masse tissulaire inhomogéne de 11x10cm
refoulant les adducteurs en dedans et les vaisseaux fémoraux en dehors
sans les envahir

Un prélevement biopsique effectué sous anesthésie
locale avait permis de prélever un tissu d’allure cérébroide
et dont l'analyse histologique concluait en un sarcome
synovial de type biphasique (Figure 6). Quatre cures de
chimiothérapie néo-adjuvante associant Vincristine,
Doxorubicine, Methotrexate et Actinomycine avaient ré-
duit le volume tumoral et I’indication opératoire était po-
sée. Malheureusement, la patiente était rapidement perdue
de vue et n’était revenue que cing mois plus tard. La tu-
meur avait doublé de volume par rapport a sa taille ini-
tiale, devenait douloureuse et inflammatoire contre-
indiquant la prise en charge chirurgicale. Une reprise de la
chimiothérapie était effectuée. La patiente était de nou-
veau perdue de vue pendant un mois et revenait avec une
paraplégie flasque. La radiographie du rachis montrait une
métastase vertébrale a hauteur de T7 et la radiographie
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pulmonaire des images en lacher de ballons. Le décés sur-
venait rapidement deux semaines apres.

Fig. 6: sarcome synovial de type biphasique (Hematoxilline éosine
x400)

Discussion

Décrit par Chassaignac en 1852 [2] le terme sarcome
synovial fut utilisé pour la premiére fois en 1936 par Knox
[3]. Le SS ou synovialosarcome est constitué de cellules
mésenchymateuses tumorales ayant subi une dédifféren-
ciation les faisant ressembler aux cellules de la membrane
synoviale articulaire. Elles ne proviennent pas de cette
derniére mais se développent au dépend des gaines tendi-
neuses et des bourses séreuses [2]. Cette tumeur est rare et
représente en Amérique du Nord 2,5% des sarcomes des
tissus mous [4,5]. La seule grande série publiée (185 cas)
provient de la Mayo Clinic et date d’il y a vingt six ans
[6]. Elle est plus fréquente chez I'adulte jeune entre 10 et
50 ans [6] et le sexe masculin [7]. Cette prédominance
masculine n’est pas retrouvée dans notre étude qui
concerne deux sujets de sexe féminin. Le SS siége dans
85% des cas au niveau des membres [8], et 60 a 71% sont
localisés au niveau des membres inférieurs [9,10]. Sa lo-
calisation est typiquement péri-articulaire, aux dépens des
tendons, des bourses, des capsules et des fascias. Moins de
5% sont en contact avec la synoviale. Les localisations au
niveau de la téte et du cou, de la paroi abdominale ou du
rétropéritoine, sont également observées [11,12]. La
symptomatologie clinique est habituellement peu alar-
mante a I’origine d’un retard diagnostique. L’apparition
d’une douleur et/ou d’une masse d'évolution lente, située
en profondeur et indolore, simulant un processus bénin est
souvent rapportée. Les signes de compression vasculo-
nerveuse sont plus rares [7,13]. L imagerie trouve tout son
intérét devant cette symptomatologie clinique peu évoca-
trice. La radiographie standard retrouve dans 30% des cas
des calcifications et dans 20% des anomalies osseuses
(lyse, apposition périostée) [13,14]. L’échographie peut
montrer une masse hypoéchogéne hétérogéne ou une
masse a large composante anéchogéne pouvant faire évo-
quer a tort un kyste ou un hématome [15,16]. Le scanner
met en évidence une masse généralement bien limitée
pouvant contenir des calcifications évocatrices (30% des
cas). Une atteinte osseuse par extension locale sous forme
d’érosion ou d’ostéocondensation peut également é&tre
caractéristique. Le scanner est également utile pour le
bilan d’extension en recherchant les localisations se-
condaires a distance [17-19]. L’Imagerie par Résonnance

Magnétique (IRM) constitue actuellement I’examen de
choix dans I’exploration des sarcomes des tissus mous
[7,20]; cet examen reste encore indisponible dans notre
contexte. Chez nos deux patientes, les résultats anatomo-
pathologiques objectivaient les deux variétés histologi-
ques les plus habituelles par ordre de fréquence. En effet,
la forme monophasique a cellules fusiformes est la plus
fréquente (50-60%) et les formes biphasique et monopha-
sique a cellules épithéliales viennent ensuite [7]. L'étiolo-
gie demeure inconnue mais des études chromosomiques
ont révélé I’existence d’une translocation spécifique entre
les chromosomes X et 18 [t(X;18)(p11.2;q11.2)] [1]. Si le
traitement doit étre pluridisciplinaire, I’exérése chirurgi-
cale compléte de la tumeur primaire représente la base du
traitement. Le geste chirurgical doit, dans la mesure du
possible, étre conservateur. Une chirurgie premiere adé-
quate représente le facteur pronostique le plus significatif
dans la prévention des récidives locales [21]. Une marge
de résection de 5cm est recommandée [21,22]. Complétant
le geste chirurgical, la radiothérapie semble bénéfique
pour traiter les résidus tumoraux microscopiques [10].
Pour la chimiothérapie, le protocole doit comprendre une
association de Doxorubicine et d’Ifosfamide [23]. Le trai-
tement des récidives locales est volontiers une exérése
chirurgicale itérative suivie éventuellement d'une nouvelle
irradiation et/ou d’une chimiothérapie. Parfois, il est pos-
sible de contrdler a nouveau ces récidives sans geste muti-
lant [24]. Le retard dans la prise en charge était le princi-
pal facteur pronostique rapporté dans cette étude. Lié trés
souvent a certaines pratiques de médecine traditionnelle
(massages, breuvage), ce retard est aussi imputable aux
erreurs diagnostiques lors des consultations initiales. Les
synovialosarcomes sont généralement des tumeurs de
grade intermédiaire ou de haut grade. Le pronostic est
dominé par les récidives locales et surtout les métastases
précoces, pulmonaires dans 50% des cas. Les métastases
ganglionnaires sont plus fréquentes avec le synovialosar-
come qu’avec les autres sarcomes [25]. Le taux de survie
a5 ans est de 50 a 65%. Une série récente a montré que le
grade histologique est le facteur pronostique le plus signi-
ficatif statistiquement pour le risque métastatique [26].
Certains sous-types de synovialosarcome, qui présentent
une transcriptase de fusion de type SYT - SSX1, seraient
associés a un plus mauvais pronostic [27]. Les meilleurs
critéres pronostiques demeurent la taille tumorale, le grade
histologique et la qualité de I’exérése chirurgicale.

Conclusion

Le synovialosarcome est une tumeur trompeuse par
certains de ses aspects cliniques et morphologiques qui
peuvent orienter vers la bénignité. Le traitement demeure
essentiellement chirurgical. Son évolution est marquée par
la tendance a la récidive. Malgré les protocoles actuels, le
pronostic reste mauvais avec une survie a 5 ans de 50%.
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