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Objectifs Objectifs 

•• ConnaConnaîître les tre les pipièèges et principales erreursges et principales erreurs
de prise en chargede prise en charge

•• AmAmééliorer lliorer l’’acuitacuitéé diagnostiquediagnostique

•• ConnaConnaîître les principaux tre les principaux facteurs pronostiquesfacteurs pronostiques
de ces tumeurs de ces tumeurs 



Chez lChez l’’enfant : enfant : 
tumeurs des tissus mous tumeurs des tissus mous 

•• BBéénignes dans la grande majoritnignes dans la grande majoritéé des cas des cas 
HHéémangiome, fibromatoses, mangiome, fibromatoses, schwanomeschwanome
neurofibromesneurofibromes……..

•• Malignes rarement Malignes rarement 



NRSTM de lNRSTM de l’’enfant enfant 

ExclusExclus de de cetcet exposexposéé :  :  
RhabdomyosarcomesRhabdomyosarcomes et  et  PnetPnet extraosseusesextraosseuses

•• Localisation Localisation 
•• ComportementComportement diffdifféérentrent
•• ChimiosensibilitChimiosensibilitéé



NRSTM de lNRSTM de l’’enfant enfant 

•• EntitEntitéé rare si prise individuellementrare si prise individuellement
•• Mais collectivement : Mais collectivement : 

> 50% des STM de l> 50% des STM de l’’enfant enfant 
3 3 àà 4% des cancers p4% des cancers péédiatriquesdiatriques

•• GroupeGroupe hhééttéérogrogèènene / Multiples histotypes / Multiples histotypes diffdifféérentsrents

Julien LEROUX



SSéérie ROH Birmingham rie ROH Birmingham 

•• Base de donnBase de donnéée prospectivee prospective
•• Entre Entre 1982 et 20041982 et 2004
•• Recul minimal de 2 ans  Recul minimal de 2 ans  
•• Patients de moins de 21 ans au Patients de moins de 21 ans au 

moment du diagnostic moment du diagnostic 

)) 85 patients85 patients



EpidEpidéémiologie miologie 
65% 

(n=55)

35% 
(n=30)

Filles Garçons
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•• ExtrExtréémitmitéé inf.  55 inf.  55 
•• ExtrExtréémitmitéé sup. 20sup. 20
•• Tronc 10Tronc 10

Localisation Localisation 



SousSous--type histologiquetype histologique
Synovialosarcome 34
MPNST 8
Leiomyosarcome 6
Sarcome à cellules Claires 6
Alveolar soft part sarcoma 5
Haemangiopericytome 4
Liposarcome 3
Fibrosarcome 3
MFH (malignant fibrous histiocytoma) 3
Sarcome epithelioïde 2
Angiosarcome 1

85
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FNCLCC grading system
Délai diagnostic moyen :

• 21 mois / bas grades et grades intermédiaires  

• 10 mois / hauts grades 



DurDuréée des symptômese des symptômes

•• En moyenne : En moyenne : 1 an et 5 mois !1 an et 5 mois !
•• DDéélai patient / dlai patient / déélai mlai méédecindecin
•• PrPréésentation initiale principale : sentation initiale principale : 

–– Masse non douloureuse Masse non douloureuse profonde ou profonde ou 
superficielle superficielle 

–– Contracture articulaire chronique Contracture articulaire chronique 
fixfixéée e 

–– Masse douloureuse Masse douloureuse 

Julien LEROUX



Radiographies ?  OUI 

• Calcifications intra lésionnelles 
centrales 
désorganisées 
inhomogènes 

=> ¼ des Synovialosarcome
fibrosarcomes, autres 

• Erosion structures osseuses au contact 



La présence de calcification 
n’est pas un signe évocateur 

de bénignité !! 



Imagerie IRM +++Imagerie IRM +++ • examen clé
• Avant la biopsie !! 

Hétérogène 
Triple composante 



ModalitModalitéés diagnostiquess diagnostiques

•• Biopsie au Biopsie au TrueTrue cutcut / / CsCs ou au blocou au bloc

•• Excision carcinologique planifiExcision carcinologique planifiéée e 
(T tr(T trèès petites tailles & superficielless petites tailles & superficielles

& & àà distance distance stucturesstuctures vasulovasulo--nerveusesnerveuses))

•• 40% =40% = Excision non planifiExcision non planifiééee !!! !!! ((WhoopsWhoops))



QuQu’’estest--cece ququ’’uneune WHOOP WHOOP lléésionsion ??

Le chirurgien répond : 
“ .Whoops!!!

C’est l’exérèse par “inadvertance” d’une boule
qui se révèle être une tumeur maligne .

Le Pathologiste téléphone au 
chirurgien :  
“.. C’est un ****sarcome”



ModalitModalitéés du traitement initial s du traitement initial 

•• Chirurgie seule Chirurgie seule : : 5555 cascas

•• RadiothRadiothéérapie postrapie post--opop : : 1111 cascas

Marges limites et haut grade ou Marges limites et haut grade ou intermedintermed. / Grosse taille . / Grosse taille 

•• ChimiothChimiothéérapie rapie prpréé--opop : : 1313 cas cas 

MMéétastases au diagnostique (n=5) / Grosse taille et grade tastases au diagnostique (n=5) / Grosse taille et grade 
intermedintermed. ou haut. ou haut

•• ChimiothChimiothéérapie postrapie post--opop :                  :                  22 cascas

•• Autre combinaisonAutre combinaison : : 44 cascas



TT / NRSTM chez lTT / NRSTM chez l’’enfant enfant 

Tumeurs plutôt Tumeurs plutôt «« chirurgicales chirurgicales »»

RadiothRadiothéérapie complrapie compléémentaire mentaire 

ChimiosensibilitChimiosensibilitéé trtrèès variable s variable 



RRéésultats / Courbe de survie sultats / Courbe de survie 
Recul moyen : 6 ans Recul moyen : 6 ans 
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75% à 5 ans 75% à 5 ans 

61% à 10 ans61% à 10 ans

Meilleure que l’adulte ! 



Facteurs Décès Tests Statistiques

29.5 %         (13/44)
20%               (6/30)
9%                 (1/11)
23%             (13/55)Profondeur - Profond

- Superficiel 24%               (6/25)
NS

36.5% (15/41)Taille - >5 cm
- < 5cm 12% (4/33)

SignificantSignificant
p= 0.002p= 0.002

35% (11/31)Grade - Haut 
- Bas 10% (2/20)

Significant 
p=0.01

43%               (7/16)Récidive locale - présente
- absente 20%             (13/67)

66,5%          (10/15)Chimioth Init  - Chimioth
- Pas de Chimioth 14%             (10/70)

Tend/ NS
Age - >15

- 10>x<15
- < 10

Facteurs pronostiques de survie globaleFacteurs pronostiques de survie globale

Multivariée p=0.0014



Age : facteur pronostique ?Age : facteur pronostique ?

•• St Jude St Jude HospitalHospital : l: l’’âge est un indicateur pronostique âge est un indicateur pronostique 
< 5 ans / fibrosarcomes ?< 5 ans / fibrosarcomes ?

•• Notre travail : Notre travail : 
Seulement 2 enfants de moins de 5 ans / Seulement 2 enfants de moins de 5 ans / 
Pas de fibrosarcomes infantiles Pas de fibrosarcomes infantiles dsds cette scette séérierie

•• Plus petite taille / enfant : Facteur indPlus petite taille / enfant : Facteur indéépendant ? pendant ? 

HayesHayes--JordanJordan JPSurgJPSurg 20002000

Ferrari Cancer 2004Ferrari Cancer 2004



Facteurs Récidive locale Stat Significat

20%             (9/44)Age - >15
- <15 17,5%          (7/41)

NS

18%           (10/55)Profondeur - Profond
- Superficiel 17%             (5/29)

NS

26 % (11/42)Taille - > 5 cm
- < 5cm 5,8 % (2/34)

SignificantSignificant

21%           (12/57)Grade - Haut & Interm
- Bas 10%             (2/20)

Tend / NS

25 % (2/8)Marges init - intralesionnelles
- Autres marges 19 % (12/61)

Significant Significant 

21%             (7/34)Diagnostic         - Whoops
- autre 19,5%          (9/46)

NS

19 %          (14/74)RthPost op - Non
- Oui 18%             (2/11)

NSNS

Facteurs pronostiques de rFacteurs pronostiques de réécidive locale (19% n=16)cidive locale (19% n=16)



Discussion / Une ou des margesDiscussion / Une ou des marges……....
•• Vision du chirurgien, du radiologue, du pathologiste ?Vision du chirurgien, du radiologue, du pathologiste ?
•• IntralIntraléésionnellesionnelle, marginale, large, radicale  , marginale, large, radicale  
•• Large : 1cm ?  Large : 1cm ?  
•• Marge / Fascia ? AponMarge / Fascia ? Aponéévrose ? Pvrose ? Péérioste ? rioste ? ÉÉpinpinèèvrevre ? ? 

• Les Sarcomes sont comme les mauvaises plantes

• certains ont des “racines profondes”

• idéalement il faut les arracher en totalité

• Mais il faut être sure de bien avoir enlever

• les racines ….



Whoops!!!Whoops!!!……....

•• InvariablementInvariablement le le chirurgienchirurgien optimisteoptimiste
rréépondpond ququ’’ilil a tout a tout enlevenlevéé !!!!

•• Le Le pathologistepathologiste ddééclareclare queque les les margesmarges
sontsont envahiesenvahies ouou limiteslimites !!

•• QueQue faire ? faire ? 

Référer l’enfant dans un centre spécialisé
Discussion en RCP 

après contrôle histologie  
et scanner thoracique  



•• WhoopsWhoops => Meilleure survie globale => Meilleure survie globale 

Control local aprControl local aprèès exs exéérrèèse non planifise non planifiéée e 

•• Question : persistance dQuestion : persistance d’’un reliquat tumoral ? un reliquat tumoral ? 
•• IRM incapable de rIRM incapable de réépondre pondre 

mais utile mais utile àà 6 6 semsem. pour planifier la reprise . pour planifier la reprise 

ReRe--excisionexcision du champ opdu champ opéératoire = ratoire = 
60% de tumeur r60% de tumeur réésiduelle siduelle 
Même taux de rMême taux de réécidives locale que les autres cidives locale que les autres 



% % RadiothRadiothéérapierapie/ / risquerisque de de rréécidivecidive local local 
apraprèès s exexéérrèèsese inadaptinadaptééee

•• Haut grade / T Haut grade / T residuelleresiduelle / +/ +veve margemarge = 63%= 63%****
•• Haut grade / T Haut grade / T residuelleresiduelle / / --veve margemarge = 25%= 25%**
•• Haut grade / Pas de T Haut grade / Pas de T residuelleresiduelle = 23%= 23%**
•• Bas grade / T Bas grade / T residuelleresiduelle / +/ +veve margin      = 16%margin      = 16%**
•• Bas grade / T Bas grade / T residuelleresiduelle / / --veve margin       = 11%margin       = 11%
•• Bas grade / Pas de T Bas grade / Pas de T residuelleresiduelle = 2% = 2% 

* Indication radiothérapie
** Nouvelle reprise chir / radiothérapie + chimiothérapie ? 



ConsConsééquences quences WhoopsWhoops
•• Moins bon contrôle local tumoralMoins bon contrôle local tumoral

•• Chirurgie plus extensive +++Chirurgie plus extensive +++
•• Lambeau de couvertureLambeau de couverture



Problème des “Whoops”



PourquoiPourquoi ilil nn’’estest pas prudent pas prudent 
de de penserpenser queque toutestoutes les les 

masses masses peuventpeuvent êtreêtre enlevenlevééeses
soussous anesthanesthéésiesie locale ..locale ......

BMJ, Janv 2003

D’abord l’imagerie !  ..



Conclusion Conclusion 
•• PladoyerPladoyer pour pour uneune meilleuremeilleure connaissanceconnaissance : : 

rrééduireduire la la tailletaille lorslors dudu diagnostic diagnostic 
et et ééviterviter ll’’exexéérrèèsese inadaptinadaptééee

•• Les Les enfantsenfants porteursporteurs de non de non rhabdorhabdo STM STM ontont de de trtrèèss bonnesbonnes
chance de chance de guguéérisonrison sisi la la tumeurtumeur estest diagnostiqudiagnostiquééee tôttôt et et 
traittraitééee par par uneune chirurgiechirurgie permettantpermettant ll’’obtentionobtention de de 
bonnesbonnes margesmarges

•• ChimiotherapieChimiotherapie et et radiotherapieradiotherapie devraientdevraient êtreêtre utilisutilisééeses
dansdans des des cascas selectionnselectionnééss et et dansdans le cadre le cadre dd’’essaisessais
internationnauxinternationnaux



ProblProbléématique matique 
des ldes léésions des tissus mous sions des tissus mous 

•• Rapport de 2Rapport de 2 SarcomesSarcomes pour 300pour 300 lléésionssions benignesbenignes

•• Les Les mméédecinsdecins vontvont rencontrerrencontrer des des lléésionssions bbéénignesnignes pour pour ll’’immenseimmense
majoritmajoritéé

•• FautFaut--ilil mieuxmieux ““sursur--investigerinvestiger”” 300 300 tumeurstumeurs bbéénignesnignes ? ? 
OuOu risquerrisquer de de nnéégligergliger 2 STM ?  2 STM ?  

•• MeilleureMeilleure politiquepolitique : : 
–– BienBien connaitreconnaitre les les pipièègesges possiblespossibles de la de la prpréésentationsentation
–– PrendrePrendre en en comptecompte de de manimanièèrere trtrèèss attentive attentive toutetoute atypieatypie de de prpréésentationsentation

(IRM +/(IRM +/-- BiopsieBiopsie) ) 

Damron AAOS Instructional course lecture 2004



Les 4 critères de NICE 
(guideline définies chez l’adulte)

• Taille > 5cm
• Augmentation de taille
• Profonde
• Douloureuse

0 Aucun
I 16%
2 43%
3 65%
4 86%

Risque de          
malignité

Nombre
d’évènements



DifficultDifficultéé diagnostique ++ : diagnostique ++ : 
un exemple un exemple 

le le synovialosynovialo--sarcomesarcome
de lde l’’enfant enfant 

Article JBJS Br 2008 sous presse



SynovialoSynovialo sarcome de lsarcome de l’’enfant enfant 

•• Environ 1% des tumeurs malignes de lEnviron 1% des tumeurs malignes de l’’enfant enfant 

•• AprAprèès le s le rabdomyosarcomerabdomyosarcome, , cc’’estest le le sarcomesarcome des des 
tissustissus mousmous le plus le plus frfrééquentquent



SynovialoSynovialo sarcomesarcome

–– TailleTaille de la de la tumeurtumeur
–– ChirurgieChirurgie adadééquatquat

avec avec margesmarges larges larges 

MaisMais malheureusementmalheureusement ::
TrTrèèss large large varivariééttééee de presentationde presentation et et 

nombreusesnombreuses difficultdifficultééss diagnostiquesdiagnostiques……..

ImportantsImportants facteursfacteurs
prpréédictifsdictifs de de 

rréécidivecidive et de et de surviesurvie

Thompson Clin Orthop Relat Res 2000
Deshmukh Clin Orthop Relat Res. 2004
Wright J Bone Joint Surg 1982



HypothHypothèèsese

• Identifier les premiers symptômes, données de 
l’examen clinique et radiographique

• Par ailleurs, identifier les erreurs et facteurs
succeptibles de conduire à :
– de long delai de prise en charge  
– une exérèse inadaptée

•• Identifier les premiers Identifier les premiers symptômessymptômes, , donndonnééeses de de 
ll’’examenexamen cliniqueclinique et et radiographiqueradiographique

•• Par Par ailleursailleurs, identifier les , identifier les erreurserreurs et et facteursfacteurs
succeptiblessucceptibles de de conduireconduire àà ::
–– de long de long delaidelai de prise en charge  de prise en charge  
–– uneune exexéérrèèsese inadaptinadaptééee

Buts de lButs de l’é’étude  tude  

DiagnostiqueDiagnostique prpréécocecoce
et prise en charge et prise en charge adaptadaptééee

devraientdevraient conduireconduire àà un un meilleurmeilleur pronostiquepronostique



Patients et mPatients et mééthode thode 

•• Entre 1985 et 2006Entre 1985 et 2006
•• Patients avec diagnostique histologique de SS Patients avec diagnostique histologique de SS 

(contrôl(contrôléé respectivement) respectivement) 
•• Moins de 16 ans au moment du diagnostiqueMoins de 16 ans au moment du diagnostique

)) SSéérie rie consconséécutivecutive de de 35 patients35 patients



DurDuréée des symptômes e des symptômes 

•• DelaiDelai patient patient : p: péériode depuis les 1er symptômes riode depuis les 1er symptômes 
ressentis par le patient jusquressentis par le patient jusqu’à’à la premila premièère consultationre consultation

•• DelaiDelai mméédecin decin : : ppéérioderiode depuisdepuis la premila premièère re 
consultation consultation jusqujusqu’à’à la date la date àà laquellelaquelle le le diagnostiquediagnostique
prpréécis cis estest éétablittablit

WidheWidhe JBJS Am 2000JBJS Am 2000



•• ExtrExtréémitmitéé Inf. 26 Inf. 26 
•• ExtrExtréémitmitéé Sup. 5Sup. 5
•• Tronc 4Tronc 4

EpidEpidéémiologie (n=35) miologie (n=35) 

•• GarGarççons 22ons 22
•• Filles 13Filles 13
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Le Le SynovialosarcomeSynovialosarcome
nn’’est pas est pas 

une tumeur une tumeur intraintra--articulairearticulaire !!!!



RRéésultatssultats
DurDuréée moyenne des symptômes :e moyenne des symptômes :

98 Semaines = 1,9 ans98 Semaines = 1,9 ans

Les Les ddéélaislais patient et patient et mméédecinsdecins nene sontsont pas pas corrcorrééllééss (p=0.57)(p=0.57)

Delai patient Delai Médecin

43 Semaines 50 Semaines 



Diagnostic initialement portDiagnostic initialement portéé

Intérêt de 
l’IRM ++



Rôle de la taille Rôle de la taille 

•• Taille moyenne : 6 +/Taille moyenne : 6 +/-- 4,5cm4,5cm
(de 1 (de 1 àà 18 cm)18 cm)

•• Les grosses tumeurs nLes grosses tumeurs n’’ont pas de dont pas de déélai plus lai plus 
court !court !

•• Les tumeurs qui grossissent : tendance Les tumeurs qui grossissent : tendance àà
delaidelai medecinmedecin plus court plus court (p=0,08)(p=0,08)



Rôle de la localisation Rôle de la localisation 

Coude et genou ++Coude et genou ++



Localisation profonde Localisation profonde 
periperi--articulairearticulaire (n=13)(n=13)

•• Augmente la durAugmente la duréée des symptômes (p=0.01) e des symptômes (p=0.01) 
par allongement du par allongement du ddéélai mlai méédecindecin (p=0.0002)(p=0.0002)

•• 54% de 54% de flessumflessum fixfixéé

FlessumFlessum articulaire fixarticulaire fixéé (n=7)(n=7)

•• DurDuréée moyenne des symptômes : e moyenne des symptômes : 4 ans4 ans !!!!
par allongement du par allongement du ddéélai mlai méédecindecin (p=0.0003)(p=0.0003)



Rôle des symptômesRôle des symptômes

Masse douloureuse en phase initiale 
= Abaissement de la durée des symptômes (p=0.04) 
par l’intermédiaire du délai patient ? (p=0.07) 



Symptômes initiauxSymptômes initiaux

•• Masse indolore et petite Masse indolore et petite (n=16)(n=16)
= pr= préésentation nsentation n°°1 au stade initial 1 au stade initial 

•• DouleursDouleurs qui prqui prééccèède lde l’’apparition dapparition d’’une masse (n=10) une masse (n=10) 
= d= déélai mlai méédecin augmentdecin augmentéé (p=0.06)(p=0.06)

•• FlexumFlexum fixfixéé isolisoléé (n=7)(n=7)

La moitiLa moitiéé des patients ne rdes patients ne réépondent pas pondent pas 
en phase initiale en phase initiale 

aux critaux critèères de NICEres de NICE



Rôle des calcifications sur Rôle des calcifications sur RxRx

Augmente Augmente ÊÊÊÊ significativement la dursignificativement la duréée des symptômes e des symptômes 
En moyenne En moyenne àà 3.5 ans (p=0.01) 3.5 ans (p=0.01) 

Plutôt par lPlutôt par l’’interminterméédiaire du diaire du ddéélai mlai méédecindecin (p=0.07) (p=0.07) 



ProcProcéédure diagnostique / excision dure diagnostique / excision 
non planifinon planifiéée e (n=15)(n=15)

•• SontSont rrééalisalisééeses pour des pour des tumeurstumeurs de de plus petite plus petite tailletaille
(p=0.03)(p=0.03)

•• OntOnt un un ddéélailai patient plus grandpatient plus grand queque les les tumeurstumeurs
diagnostiqudiagnostiquééeses dd’’autreautre manimanièèrere (p=0.0007)(p=0.0007)

•• Un long passUn long passéé éévolutifvolutif peutpeut avoiravoir suggersuggeréé un un processusprocessus
bbééninnin ? En ? En rassurantrassurant àà tordtord, , elleelle peutpeut conduireconduire àà uneune prise prise 
en charge en charge inadaptinadaptééee



Les dLes déélais sontlais sont--ils en voie dils en voie d’’amaméélioration lioration 
au fil du temps ?au fil du temps ?

•• Même durMême duréée des symptômes !  e des symptômes !  
•• Même dMême déélai patient !lai patient !
•• Même dMême déélai mlai méédecin !decin !

Avant 1996 et AprAvant 1996 et Aprèès 1996 : NO s 1996 : NO 
de diffde difféérencerence

Programmes dProgrammes d’é’éducation ?ducation ?



Impact de la survie globale Impact de la survie globale 
et de la survie sans et de la survie sans éévvèènement nement 

•• UneUne longuelongue durdurééee des des symptomessymptomes tend tend versvers uneune meilleuremeilleure
surviesurvie globaleglobale (p=0.11), et (p=0.11), et moinsmoins dd’é’évvèènementsnements secondairessecondaires
(p=0.14) !!(p=0.14) !!

•• Un long Un long ddéélailai patientpatient tend tend versvers uneune meilleuremeilleure surviesurvie globaleglobale
(p=0.15), (p=0.15), maismais nn’’estest pas pas associassociééee àà la notion la notion dd’é’évvèènementnement
secondairesecondaire (p=0.66) !(p=0.66) !

•• Un long Un long ddéélailai mméédecindecin tend tend versvers uneune meilleurmeilleur surviesurvie globaleglobale
(p=0.08) et (p=0.08) et moinsmoins dd’é’évvèènementnement secondairessecondaires (p=0.11) !(p=0.11) !





Conclusion Conclusion 
PenserPenser au SS au SS devantdevant : : 
)) UneUne masse masse indoloreindolore autourautour dudu genougenou et et dudu coudecoude

MêmeMême en en cascas de de longuelongue histoire histoire éévolutivevolutive
tout tout ““kystekyste”” atypiqueatypique cliniqueclinique et et radiographiqueradiographique ::

)) exploration IRM / exploration IRM / biopsiebiopsie ? ? 

))AArticulation rticulation douloureusedouloureuse chroniquechronique inexpliquinexpliquééee de de ll’’enfantenfant
avec avec ouou sans sans flessumflessum fixfixéé

)) La La prpréésencesence de calcifications de calcifications sursur les Rx standardsles Rx standards
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