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RESUME

Introduction : Les Sarcomes Extra-Osseux (SEO) sont des pathologies rares concernant moins de 1% des cancers
de I’adulte. 11 s’agit d’un groupe hétérogéne plus de 70 sous-types histologiques. Les rares études publiées sur les SEO a
Madagascar étaient des rapports de cas. Il n’existe pas actuellement de données épidémiologiques spécifiques, méme
hospitaliére, sur cette maladie. Notre objectif était de décrire les particularités épidémiologiques, cliniques, histologiques et
thérapeutiques des SEO dans le Service d’Oncologie-Radiothérapie du Centre Hospitalier Universitaire Joseph Ravoahangy
Andrianavalona a Antananarivo Madagascar.

Méthode : C’était une étude rétrospective descriptive allant de 2009 a 2014 incluant les nouveaux cas de SEO
confirmés histologiquement vus dans ce service.

Résultats : Nous avons répertorié 58 cas soit 1,14% des cas de cancers. L’Age médian au diagnostic était de 39,7
ans et le sex-ratio de 1,03. Les membres inférieurs étaient la localisation prédominante (24,48%). Les rhabdomyosarcomes
étaient le type histologique le plus représenté (29,31%). La tumeur était localisée avec une taille supérieure a 5 cm chez 38
cas (65,5%) et métastatique chez 8 cas (24,2%). Vingt-cinq cas ont été traités chirurgicalement dont 21 cas (36,2%) par
chirurgie conservatrice et 4 cas (16%) par chirurgie radicale. La radiothérapie a été réalisée chez 10 patients (30,3%). La
chimiothérapie a été faite chez 20 patients (34,4%).

Conclusion : Les SEO se sont avérés rares dans notre étude avec des sous types histologiques variables.

Mots clés : Madagascar — Sarcome - Sarcome viscéral - Tumeur tissu mou
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ABSTRACT

Introduction: The Extra-Bone Sarcomas (EBS) are rare and count 1% of adult’s cancer. This heterogeneous group
has 50 types of histology. There is currently no epidemiological data even from hospital records on this disease. Our
objective was to describe the epidemiological, clinical, histological and therapeutic of EBS in the Oncology Department of
the Joseph Ravoahangy Andrianavalona Hospital in Antananarivo Madagascar.

Method: This retrospective and descriptive study included new cases of soft tissue sarcomas during 2009 to 2014
at this center.

Results: We found 58 cases of soft tissue sarcomas corresponding to 1.14% of all cancers case. The median age at
diagnosis was 39.7 years and the sex-ratio was 1.03. The lower limbs were the predominant localization in 20 patients
(34.4%). Rhabdomyosarcomas were the most common histological type (17 cases). The tumor stage was localized larger than
5 cm in 38 cases (65.5%), metastatic in 8 cases (24.2%). Twenty-five tumors were treated surgically including 21 cases
(84%) of conservative surgery and 4 cases (16%) of radical surgery. Radiotherapy was performed in 10 patients (30.3%).

Chemotherapy was done in 20 patients.

Conclusion: The EBS were rare in our study with variable histological subtypes.

Key words: Madagascar — Sarcoma - Soft tissue tumor - Visceral sarcoma

INTRODUCTION

Les sarcomes sont des tumeurs malignes qui se
développent a partir des cellules conjonctives. On peut
les classer en sarcomes osseux et extra-osseux. Les
sarcomes extra-osseux (SEO) sont subdivisés en deux
groupes qui sont les sarcomes des tissus mous (STM) et
les sarcomes viscéraux. Les STM sont des cancers rares
d’origine mésenchymateuse, c'est-a-dire des tumeurs
développées a partir des tissus de soutien. lls
correspondent a un groupe hétérogéne de plus de 70
sous-types histologiques pouvant rendre difficile la prise
en charge (1). Pour les sarcomes viscéraux, ils se
développent a partir d’un organe spécifique dont le plus
fréquent est la tumeur stromale gastro-intestinale
(GIST). En Europe, le taux d’incidence des STM et des
sarcomes viscéraux est respectivement de 4,7 et 2 pour
100 000 personnes-année (2). Pour I’ Afrique, le sarcome
de Kaposi constitue le septieme cancer le plus fréquent
pour les 2 sexes confondus avec 32446 cas
diagnostiqués en 2018. Cependant, I’incidence du

sarcome de Kaposi en Afrique est différente par régions.

En Afrique de I’Est, le sarcome de Kaposi est le premier
cancer chez ’homme (3). Les autres formes de sarcome
extra-osseux sont rares. A Madagascar, peu d’études ont
été effectuées sur cette pathologie et ce sont le plus
souvent des cas cliniques rapportés (4). Notre objectif
était de rapporter les particularités épidémiologiques,
histologiques, cliniques, thérapeutiques et évolutives des
sarcomes extra-osseux dans le plus grand centre de prise

en charge de cancer a Madagascar.

METHODE

C’¢était une étude rétrospective descriptive
menée dans le Service d’Oncologie du Centre
Hospitalier ~ Universitaire Joseph  Ravoahangy
Andrianavalona a Antananarivo du 1* janvier 2009 au
31 décembre 2014 (6 ans) incluant tous les nouveaux cas
de sarcome extra-osseux avec confirmation histologique.
Les critéres d’exclusion étaient les SEO vus pour la
premiére fois dans le service mais diagnostiqués en
dehors de la période d’étude dans un autre centre.

Notons que nous n’avons pas inclus les cas suspects de
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SEO sans preuves anatomopathologiques. Les variables
analysées étaient 1’age, le genre, la localisation tumorale,
le type histologique, le stade de la maladie, les
traitements regus. Le recueil et ’analyse des données se

faisaient sur Excel® 2007.

RESULTATS

Parmi les 5183 nouveaux-cas de cancers vus
au service d’oncologie durant cette période, nous avons
inclus 58 cas de SEO soit 1,14% des cancers avec une
fréquence moyenne de 10 cas par an. L’age médian au
diagnostic était de 39,54 ans avec des extrémes de 0 an
et de 83 ans et le sex-ratio était de 1,03. Le tableau |
représente la répartition des patients présentation un
sarcome extra-osseux au CHU-JRA selon I’dge et le

genre.

Tableau |: Répartition des patients présentant un
sarcome extra-osseux au CHU-JRA selon 1’age et genre

Age (ans) Homme (n) Femme (n) Total (n)

0-9 3 1 4
0-19 3 1 4
20-29 2 7 9
30-39 7 5 12
40-49 5 2 7
50-59 7 8 15
60-69 1 4 5
70-79 0 1 1
>80 0 1 1
TOTAL 28 30 58

Dans 17 cas (29,31%), le type histologique
était le rhabdomyosarcome dont 7 formes alvéolaires, 5

formes embryonnaires, 3 formes pleiomorphes et 2

étiquetés « Sans Autre Indication ». Les autres types
histologiques étaient essentiellement constitués par les
synovialosarcomes (n=4), les dermatofibrosarcomes
protuberans (n=4), les fibrosarcomes (n=4), les
leiomyosarcomes (n=4), et les angiosarcomes (n=4).
Notons qu’il y avait deux cas de sarcome de Kaposi. La
répartition des types histologiques selon la localisation
des sarcomes extra-osseux est représentée dans le
tableau I1.

La tumeur était localisée aux extrémités dans
27 cas (46,55%), au niveau du tronc dans 11 cas
(18,97%), au niveau des viscéres dans 12 cas (20,69%)
et au niveau de la téte et du cou dans 8 cas (13,79%). Le
stade tumoral était localisé dans 38 cas (65,5%) avec
une taille supérieure & 5 cm et métastatique dans 8 cas
(24,2%).

Vingt-cing tumeurs (43,10%) ont été traitées
chirurgicalement dont 21 cas (84%) par chirurgie
conservatrice et 4 cas (16%) par chirurgie radicale. La
radiothérapie a été réalisée chez 10 patients (17,24%).

La chimiothérapie a été faite chez 20 patients (34,48%).

DISCUSSION

A notre connaissance, il s’agit d’une premiére
étude sur les sarcomes des tissus mous au Service
d’Oncologie du Centre Hospitalier Universitaire —
Joseph Ravoahangy Andrianavalona. Les sarcomes
extra-osseux touchaient 1,14% de tous les cancers dans
notre étude. Selon Yusuf au Nigéria, les SEO
constituaient 8,8% des cas de cancers alors qu’aux Etats-
Unis, ces cancers sont plus rares et sont estimés a 0,8%
des cancers (5,6).

Dans notre étude, ’age médian au diagnostic

était de 38 ans avec 2 pics de fréquence : entre 30 a 39

Revue Malgache de Cancérologie. 2021;5(1):184-193. 186




Ranaivomanana et al.

ans et entre 50 a 59 ans. Dans les pays occidentaux, il
s’agit d’une pathologie du sujet 4gé avec un ge médian
de 60 a 62 ans (6,7,8) . Dans les pays africains et

asiatiques, 1’age moyen des SEO est plus jeune et se

situe entre 39 a 52 ans (5,9-12). L’4ge moyen de ces
cancers dans les pays occidentaux est plus élevé

probablement lié au vieillissement de leur population

@.

Tableau Il : Répartition du type histologique selon la localisation des sarcomes extra-0sseux

Membres Membres Tronc Téte et cou Visceres TOTAL

inférieurs  supérieurs

Sarcome sans autres indications 3 1 - - 1 5

Dermatofibrosarcome protuberans 4 1 - 5

Leiomyosacome 1 2 3

Histiocytome fibrome malin 1 2 3

Liposarcome 1 2 3

Scwhannome 1 1 2

Sarcome myxoide 1 1

Sarcome stromal de bas grade

Comme dans notre étude, certains auteurs
avaient constaté une prédominance masculine des SEO
(5,9,10). Dans d’autres études, les SEO avaient une
prédominance féminine comme ce qui est rapporté par

Reshadi avec un sex-ratio de 0,8 ou par Duman avec un

sex-ratio a 1/1,1 (12,13). Dans les SEO, il n’existe donc
pas de prédominance nette de genre.

Comme dans notre étude, les membres,
notamment les membres inférieurs, sont les localisations
les plus fréquentes des SEO (5,9,10,12,14). Aussi, il

faudrait évoquer ce diagnostic devant toute tuméfaction
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au niveau des membres inférieurs. Dans notre étude, les
membres inférieurs étaient atteints dans 34,48% des cas
suivi par les viscéres dans 20, 69% des cas puis le tronc
dans 18,97% des cas. Selon Yusuf, les membres
inférieurs étaient les plus atteints par les SEO dans
27,7% des cas suivis par le tronc dans 25% des cas et
par les membres supérieurs dans 13,3% (5). Cette
localisation fréquente au niveau des membres inférieurs
serait due a I’importance des sarcomes de Kaposi dans
son étude (5). En effet, les lésions au cours des sarcomes
de Kaposi se localisent préférentiellement au niveau des
membres inférieurs (15). De plus, la localisation au
niveau du tronc ¢était due a [I’importance des
dermatofibrosarcomes protuberans qui se localisent
surtout au niveau du tronc et des ceintures (16). Dans
notre étude, toutes les localisations étaient dominées par
le rhabdomyosarcome sauf pour le tronc ou les
dermatofibrosarcomes protuberans prédominaient et
pour les viscéres ou 4 types histologiques prédominaient
& savoir le rhabdomyosarcome, le leiomyosarcome,
I’angiosarcome et la tumeur stromale gastro-intestinale.
Les rhabdomyosarcomes peuvent siéger dans n’importe
quelle localisation ou il existe des muscles squelettiques
(17). La localisation préférentielle se situe au niveau de
la téte et du cou dans 40% des cas, de I’appareil génito-
urinaire dans 29% des cas puis et des membres dans
14% des cas (17). Dans notre étude, le
rhabdomyosarcome prédominait au niveau des membres.
Cette prédominance au niveau des membres serait lié au
fait que la majorité de nos patients étaient agés de plus
de 20 ans. En effet, les rhabdomyosarcomes chez
I’adulte si¢gent surtout au niveau des extrémités alors
que chez I’enfant, ces rhabdomyosarcomes siégent au

niveau de la téte et du cou (18). Les membres inférieurs

étaient aussi la localisation la plus fréquente (48%) selon
Shukla (11) ; cette localisation préférentielle pourrait
étre liée au synovialosarcome. En effet, les
synovialosarcomes se rencontrent surtout au niveau des
membres inférieurs (19). Dans notre étude, tous les cas
(n = 4) de synovialosarcomes se retrouvaient au niveau
des membres dont 3 au niveau des membres inférieurs.
D’autres auteurs avaient rapporté une prédominance au
niveau d’autres organes. Ainsiselon Ray-Coquard, la
région abdominale était la localisation la plus fréquente
des SEO en raison de I’importance des tumeurs
stromales gastro-intestinales (8), et selon Yusuf, la
région thoraco-abdomino-pelvienne et génito-urinaire
¢tait la localisation la plus fréquente chez I’enfant (5).
Sur le plan histologique, les
rhabdomyosarcomes étaient les plus représentés (n=17)
dans notre étude. Puis viennent le sarcome synovial, le
dermatofibrosarcome protuberans, le fibrosarcome et le
leiomyosarcome qui représentaient chacun 6,90% des
sarcomes tous confondus. Selon Ducimétiére, en France,
les tumeurs stromales gastro-intestinales étaient les plus
fréquentes constituant 18% des cas suivies par les
sarcomes inclassés dans 16% des cas et les liposarcomes
dans 12% des cas (7). Au Pakistan, selon Qadir, les
principaux types histologiques étaient dominés par les
liposarcomes, le sarcome synovial et les histiocytomes
fibromes malins constituant ainsi 65,5 % des cas (10).
Dans certains pays africains, les SEO les plus fréquents
étaient les fibrosarcomes selon Adigun constituant
36,4% des cas suivis par les histiocytomes fibromes
malins dans 14,8% des cas puis les rhabdomyoarcomes
et les liposarcomes dans 10% chacun (9). Selon Yusuf,
les sarcomes de Kaposi étaient les plus fréquents dans

21,2% des cas suivis par les rhabdomyosarcomes dans
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20,5% des cas et les dermatofibrosarcomes protuberans
dans 19,7% des cas (5). Selon Duman, les
leiomyosarcomes étaient le type histologique le plus
fréquent dans sont étude touchant 23% des cas suivis par
les liposarcomes dans 12, 2% des cas (12). L’ importance
des leiomyosarcomes dans son étude pourrait étre liée au
fait que les femmes étaient majoritaires (12).
Manstragelo a par ailleurs rapporté que les
leiomyosarcomes survenaient surtout chez les femmes
que chez les hommes (14).

Dans notre étude, la prédominance des
rhabdomyosarcomes pourrait avoir un rapport avec le
jeune 4ge de nos patients alors que les
rhabdomyosarcomes se rencontrent surtout chez les
sujets jeunes ; le pic de fréquence de ces sarcomes se
retrouve entre 2 & 6 ans et entre 15-19 ans (17). Selon
Yusuf et Ferrari, les rhabdomyosarcomes touchaient
surtout les sujets de moins de 20 ans (5, 20).

Les sarcomes de Kaposi sont rares dans le
monde, touchant 0,2% des cancers alors que dans
certains pays africains, ce cancer est endémique (3). Au
Nigéria, la prévalence du VIH est a 3,4% d’ou
I’importance des Sarcomes de Kaposi dans 1’étude de
Yusuf et al (5). A Madagascar, la prévalence du
VIH/SIDA est estimée a 0,2% (21) ; ce qui pourrait
expliquer le faible taux de sarcome de Kaposi dans notre
étude : seuls 2 patients étaient atteints de sarcome de
Kaposi soit 3,45% des cas. Probablement dans ’avenir,
I’incidence du sarcome de Kaposi augmentera a
Madagascar en parallele avec 1’¢élévation des cas de
patient atteint de VIH. En effet, selon les données de la
« Direction de lutte contre les IST/SIDA, Ministére de la

Santé publique & Madagascar, le nombre cumulé de

patients pris en charge au niveau national était de 630 en
2007 et de 2279 en février 2017 (21).

La classification de 1I’American Joint
Committee on Cancer est largement utilisée pour la
classification des SEO (23). Cette classification
nécessite la connaissance du grade tumoral, de la taille
tumorale, de I’envahissement ou non des ganglions
régionaux et de la présence ou non des métastases a
distance (22). L’utilisation de ce systéme était
difficilement praticable dans notre étude puisque la
majorité de nos cas n’étaient pas gradés. Dans notre
étude, 65,5% des cas avaient une taille tumorale de plus
de 5 cm et dans 24,2% des cas, les SEO étaient & un
stade métastatique. Selon Qadir, 59, 5% avaient une
taille tumorale de plus de 5 cm et 8,3% étaient
métastatique (10). Selon Ducimétiere, la taille tumorale
de plus de 5 cm était la plus fréquente dans 52% des cas
(7). Selon Nijhuis, 9% des cas étaient métastatiques (23)
et selon Duman, 8,2% des cas étaient métastatiques (12).
Les SEO métastatiques dans notre cas sont donc plus
¢élevés que dans ces études. L’importance des stades
métastatiques dans notre étude pourrait s’expliquer par
la difficulté pour les médecins d’établir le diagnostic
d’autant plus qu’il s’agit d’une pathologie rare et que ces
médecins pourraient n’avoir jamais eu a prendre en
charge ces pathologies; en France, 1’absence
d’enseignement  universitaire ou  postuniversitaire
médical concernant ces tumeurs peu fréquentes entraine
des problémes de prise en charge pour les praticiens a
I’extérieur des centres de référence (7).

Dans notre étude, 43,10% ont été traitées
chirurgicalement. Parmi ces patients, 84% ont eu une
chirurgie conservatrice et 16% ont eu une chirurgie

radicale. Selon Reshadi, 92% des patients avaient
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bénéficié de la chirurgie dont 73% étaient une chirurgie
conservatrice (13). Selon Shukla, tous les patients
avaient bénéficié d’une chirurgie dont 95% en situation
curative et 5% en situation palliative (11). Selon Nijhuis,
81% des patients ont bénéficié¢ d’une chirurgie et que la
majorité des cas étaient de stade localisé (23). Selon
Duman, 89% des patients avaient bénéficié d’une
chirurgie (12). Comparé a ces études, peu de nos
patients ont pu bénéficier de la chirurgie probablement
du fait que nous avons eu beaucoup plus de stade
métastatique. En effet, la chirurgie est le traitement de
base des sarcomes localisés (22). La regle de base est de
faire une résection large de la tumeur avec des marges
d’exéréses saines ; cette marge dépend de plusieurs
parametres dont le type histologique, la situation
anatomique de la tumeur et des traitements pré-
chirurgicaux (22).

Dix patients (17,24%) ont été traités par la
radiothérapie. Selon Reshadi (13), la radiothérapie a été
effectuée chez 75% des patients (11% en néoadjuvant de
la chirurgie et 64% en adjuvant de la chirurgie). Selon
Duman, la radiothérapie a été effectuée chez 8,6% des
patients dont 5% en situation curative et 3,6% des cas en
situation palliative (12). Selon Qadir, 60 patients sur les
84 ont bénéficié de la radiothérapie en adjuvant a la
chirurgie (10). Pour Nijhuis, la radiothérapie a été
effectuée chez 25% des patients dont dans 20% des cas
aprés la chirurgie, utilisée seule dans 3% des cas et
associée & la chimiothérapie dans 2% des cas (23).
D’aprés Shukla, 60% des patients ont bénéficié d’une
radiothérapie et seulement en situation adjuvante (11).
La radiothérapie est indiquée a visée curative dans deux
cas de figure. Soit en adjuvant si la tumeur réséquée

présente des facteurs de mauvais pronostic (G2-3, taille>

5cm) (25). Dans ce cas, la radiothérapie améliore le
contrble local et la survie globale et la dose
recommandée est de 50 a 60 Gy (22). Soit en
néoadjuvant si la tumeur était initialement non résecable
(22). Comparé a ces études, peu de nos patients ont pu
bénéficier de la radiothérapie en raison probable de
I’absence de radiothérapie a Madagascar depuis 2009.
Pourtant, la radiothérapie est trés utile dans notre
circonstance car la majorité des patients atteint de SEO
étaient au stade localement avancé non résécable.

Vingt patients (34,48%) avaient recu de la
chimiothérapie dans notre série dont 13,80% (n = 8)
des cas étaient effectués chez des patients au stade
métastatique. Selon Duman, la chimiothérapie a été
utilisée en situation néoadjuvante et adjuvante chez 12%
des patients et en situation palliative dans 7,2% des cas
(12). Selon Reshadi, la chimiothérapie a été effectuée
chez 69% des patientes soit 14% en néoadjuvante et
55% en adjuvante (13). Selon Shukla, 30% des patients
avaient eu une chimiothérapie adjuvante (11). Dans ces
2 derniéres études, la chimiothérapie n’a donc pas été
utilisée en phase palliative en raison probable que ces
études étaient effectuées dans des services de chirurgie
et qu’aucun patient n’était a un stade métastatique. La
chimiothérapie est indiquée en premiére intention dans
les formes métastatiques dans la majorité des SEO sauf
pour les GIST et les dermatofibrosarcomes (16, 22). Les
thérapies ciblées notamment 1’imatinib ont montré leur
efficacité pour ces types de tumeurs (16, 22). La
chimiothérapie peut aussi étre utilisée en situation néo-
adjuvante pour tenter de permettre une chirurgie curative
(23). La chimiothérapie néo-adjuvante avait montré son
efficacité dans les SEO de haut risque (haut grade

histologique, localisation profonde de la tumeur pour les
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SEO des extrémités ou une tumeur supérieure a 5 cm
pour les SEO au niveau du tronc) (24). L hétérogénéité
clinique, histologique des SEO rend la réalisation d’une
étude randomisée difficile pour trancher définitivement
sur efficacité de la chimiothérapie néo-adjuvante (24).
Le doxorubicine associé a I’ifosfamide est le plus utilisé
en néo-adjuvant (11, 12, 22). Dans la forme métastatique
non résécable, la chimiothérapie palliative est indiquée
pour les patients en bon état général. Le taux de réponse
de la premiere ligne de chimiothérapie avec le
doxorubicine est de 83% (25). Comme [’utilisation du
doxorubicine est limitée par une dose cumulative
maximale, on est obligé de changer de ligne
thérapeutique ou d’arréter le traitement apres les 550
mg/m?.

Nous déplorons un biais de sélection lié & une
non inclusion des cas probables de sarcome extra-0sseux
qui n’avaient pas de preuve histologique. Ces derniers
concernaient les patients en mauvais état général a leur
hospitalisation jusqu’au décés et les patients perdus de

vue avant la réalisation de la biopsie.

CONCLUSION

Les sarcomes extra-osseux touchent surtout les
sujets jeunes dans notre centre. lls prédominent au
niveau des extrémités et le type histologique le plus
fréquent est le rhabdomyosarcome. Une tuméfaction au
niveau des membres devrait orienter le praticien a
¢éliminer un sarcome. C’est une pathologie rare avec des
multiples sous-types histologiques d’ou la nécessité
d’une conformité dans la classification de ces tumeurs

en incluant le grade histologique.
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