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RESUME : Le fibrosarcome sclérosant épithélioide est une tumeur rare des tissus mous sans tableau
clinique spécifique. La chirurgie avec une exéreése compléte est a ce jour le seul traitement admis par les spé-
cialistes. L’indication du traitement adjuvant est trés controversée. Le diagnostic de cette affection est diffi-
cile méme sur plan histopathologique. Nous rapportons le cas d’une patiente de 56 ans sans antécédents
particulier qui a présenté une tuméfaction cervicale latéro-cervicale gauche d’évolution lente et asympto-
matique. L’examen histopathologique de la piece opératoire a conclu a un fibrosarcome sclérosant épithé-
lioide du nerf rachidien C3. La particularité de notre observation est le caractére exceptionnel de la
localisation cette affection.

Mots clés : Fibrosarcome sclérosant épithélioide, nerf rachidien, rachis cervical, histopathologie.

ABSTRACT The sclerosing epithelioid fibrosarcoma is a rare soft tissue tumor with no specific
clinical signs. The surgery with complete resection is the only treatment admitted by specialists to date. The
indication of adjuvant treatment is very controversial. The diagnosis of this condition is difficult even
histopathologically. We report the case of a 56-year-old patient with no history of the disease who had left-
lateral cervical swelling of slow, asymptomatic progression. Histopathological examination of the operative
specimen concluded that there was an epithelioid sclerosing fibrosarcoma of the C3 spinal nerve. The
particularity of our observation is the exceptional character of this location.
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INTRODUCTION Septembre 2016 pour une tuméfaction
disgracieuse au niveau de la base de son cou du
coté gauche. Celle-ci évoluait depuis plusieurs
mois sans douleurs et stable dans le temps.

Le fibrosarcome sclérosant épithélioide est une
entité rare parmi les sarcomes des tissus mous [9].
Il s’agit d’une variante rare et peu connue du

fibrosarcome [10]. Cette rareté explique I’absence A T’inspection la tuméfaction était visible dans la
d’un protocole standardisé¢ pour le suivi post région latéro-cervicale gauche. A la palpation,
chirurgical de cette affection. Depuis la premiére ¢tait ferme, peu mobile et a peine sensible. Elle
publication sur cette maladie par Meis-Kindblom ¢tait noyée dans les masses musculaires
et al en 1995 sur une série de 25 patients [9], cervicales. La mobilit¢ de son cou était
seulement 25 rapports sur 89 patients avec un conservée. L'imagerie par résonnance magnétique
accent principal sur I’histopathologie et des (IRM) initiale du rachis cervical du mois
caractéristiques immunohistochimiques ont été d’Aout 2016 (Fig. 1) confirmait cette 1ésion qui
rapportées [10]. est a la partie basse de son cou du coté gauche

mesurant 13 x 17 mm de grand axe transverse
sur 35 mm de hauteur. Elle faisait suspecter un
neurofibrome. Le tableau clinique pauci-
symptomatique avait justifié une surveillance
clinique et radiologique.

Le caractére exceptionnel de la localisation de
cette affection sur un nerf rachidien explique
notre intérét pour ce cas clinique.

OBSERVATION CLINIQUE Apre s .
pres avoir été perdue de vue pendant plusieurs
Madame SG était une patiente de 56 ans, mois, nous la revoyons le 30 Janvier 2018 pour
hypertendue traitée et équilibré. Elle avait une nette augmentation de la taille de la
consulté en neurochirurgie de I’hdpital nord le 8 tuméfaction associée a des douleurs locales sans
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irradiation. L’IRM de controle (Fig. 2) trouvait
une progression de cette Iésion latéro-cervicale
gauche mesurant 29 x 26 x55mm du secteur 5a,

responsable d’un effet de masse sur les chefs
musculaires scalénes. Elle était oblongue et
enchassée sur la racine C3.

Fig.1: IMR cervicale initiale dumois d’Aout (la fleche indique la lésion)
A-T1 axiale apres injection de Gadolinium : lésion homogene
B- T1 coronale apres injection de Gadolinium: lésion a contour régulier
C- T2 axial : lésion hypo intense
D- T2 coronale: lésion réguliere, pas d’envahissement du muscle

Fig.2: IMR cervicale de controle de Janvier 2018 (la fleche indique la lesion)

A-T1 axiale sans injection de Gadolinium : lésion homogéne augmentée de volume
B- T2 sagittale image reconstruite: visualisation de la lesion sur le nerf cervical C3
C- T2 axial : lésion iso intense, bien délimitée

D- T2 coronale: lésion réguliére, non envahissante

Au vue de cette évolution, 1’indication
opératoire €tait retenue. La chirurgie fut réalisée
le 12 Février 2018.

En peropératoire, une incision cutanée oblique
de 8 cm située en arriére du bord antérieur du
muscle sternocléidomastoidien avait permis
apres la section du platysma collier de mettre en
évidence une masse tumorale ferme, de couleur
blanchatre étendue sur la partie inférieure d C3.
Elle était située entre la 2°™ racine nerveuse
cervicale C2 en haut et la veine sous claviére en
bas ; au fond et sous la tumeur passait le nerf C3
qui était envahi. Une dissection rigoureuse avait
permis d’obtenir une exéreése totale en un seul
bloc de la tumeur avec sacrifice du nerf C3. La

Fig.3: Scanner (TDM) cervical sans injection, controle post operatoire

A- Coupe axiale, fenetre parenchymateuse sans injection : Absence de reliquat tumoral
B- Coupe coronale, fenétre parenchymateuse sans injection : Absence d’hématome du fover opératoire

piece opératoire avait été envoyée au laboratoire
pour examen histopathologie.

Les suites opératoires immédiates <étaient
simples. Au 2¢™ jour postopératoire, la patiente
avait signalé I’apparition d’une légére
hypoesthésie avec dysesthésies au niveau de la
branche montante de la mandibule du c6té gauche
jusqu’au niveau de 1’oreille. La TDM cervicale
de controle post opératoire (Fig. 3) concluait une
bonne perméabilité des artéres vertébrales et
carotidiennes droites et gauches, une absence de
thrombose jugulaire et une absence d’hématome
de la cavité opératoire. La patiente était sortie a
domicile avec un traitement a base de Prégabaline
50 mg toutes les 12 heures.
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Elle fut revue en consultation 6 semaines plus
tard avec une persistance de ses douleurs
neuropathiques. La dose de la Prégabaline fut
montée a 75 mg toutes les 12 heures. L’'IRM de
contrdle du 22 Mars 2018 (Fig. 4) avait conclus
a I’absence de résidu tumoral et la présence d’un
rehaussement du ganglion du nerf C3 gauche en
faveur d’une dénervation.

L’examen histopathologique (Fig. 5) montrait
une tumeur constituée d’un stroma collagénique
marqué par place associé a une prolifération de
cellules fusiformes ou plus globo a noyau arrondi
a haut rapport nucléocytoplasmique et montrant
quelques 1images de mitose. L’immuno-
histochimie montrait une positivité¢ diffuse avec

I’anticorps anti-Muc4. La recherche en FISH
d’un réarrangement du géne FUS était positive.
Le diagnostic propos¢ était celui de fibrosarcome
¢épithélioide sclérosant.

La décision de la réunion de concertation
pluridisciplinaire (RCP) d’oncologie avait ét€ une
surveillance biannuelle clinique et radiologique
pendant 5 ans. Le bilan d’extension fait de
TDM cérébrale, cervicale et thoraco-abdomino-
pelvienne réalisé le 20 Juin 2018 était normal.
Onze mois apres la chirurgie, 1’évolution était
satisfaisante marquée par une nette régression des
douleurs neuropathique dans le territoire du nerf
C3 a gauche et une absence de récidive locale.

Fig.4: IMR cervicale de controle 45 jours aprés chirurgie
A-T1 axiale sans injection de Gadolinium
B-T1 axiale VIBE
C- T2 axial Absence de reliquat tumorale, bonne perméabilité vasculaire
D- T2 coronale

DISCUSSION

Le fibrosarcome sclérosant épithélioide est une
forme rare de sarcome. L’insuffisance de la
connaissance de cette affection fait que son
incidence réelle n’est pas encore déterminée. La
maladie se rencontre chez des sujets d’ages
compris entre 14 et 87 ans avec une parité par
rapport au sexe [4]. Lésion se développant au
dépend des tissus mous [9], elle si¢gerait par
ordre de fréquence au niveau de la partie
inférieure et I’extrémité supérieure du corps (la
téte et le cou), et la cavité abdominale [1; 5].

Le développement de la tumeur au dépend du
nerf rachidien cervical C3 est exceptionnel.
Aucun cas similaire n’a encore été rapporté dans

Fig. 5: Examen histologique de la piece opératoire
HESX20 prolifération de cellules ovalaires au sein d'une riche trame collagénique
Immunohistochimie anti-MUC4: positivité diffuse cytoplasmique des cellules tumorales

la littérature. Il n’y a pas de tableau clinique
spécifique a cette affection. Elle se manifeste par
un syndrome de masse tumorale accompagné ou
non de douleurs. L’imagerie notamment I’IRM
peut contribuer au diagnostic. La certitude sera
apportée par I’examen histopathologique. Le
diagnostic repose sur la morphologie mais qui est
peu spécifique associée a I’expression de Muc4
mais qui est inconstamment retrouvé (70% des
cas environ).

Dans certains cas également on met en évidence
un réarrangement du géne FUS comme dans le
sarcome fibro-myxoide de bas grade. Parfois des
territoires de sarcome fibromyxoide de bas grade
coexistent avec des aspects de fibrosarcome
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épithélioide sclérosant. Certains auteurs pensent
que ces deux tumeurs appartiennent a un méme
spectre [6]. Le fibrosarcome ¢épithélioide
sclérosant représenterait une progression
tumorale péjorative possible pour un sarcome
fibromyxoide de bas grade. Dans notre cas seuls
¢taient présents les territoires de fibrosarcome
¢épithélioide sclérosant. Malgré des aspects
histologiques parfois peu atypiques des taux de
récidive  supérieurs a 50% et des taux de
métastases pulmonaire, osseuse, et cérébrale de
40% et 80% ont été rapportés [8]. Certes le recul
est faible dans notre observation ; le
développement atypique de la tumeur sur un nerf
et le caractére macroscopiquement compléte de
notre exéreése chirurgicale nous permettent
d’espérer une évolution locale favorable a long
terme. Nous avions tout de méme mis en place un
protocole de suivi basé sur la TDM cérébrale,
cervicale et thoraco-abdomino-pelvienne. La
survenue de métastases pulmonaires 5 ans apres
I’exérese de la 1ésion primitive a été décrit par
Reid [11].

De nombreux chirurgiens sont favorables a une
exérese large et monobloc de la tumeur [13].
L’ablation par morcellement favoriserait le risque
de dissémination ou de reliquat tumoral in situ
augmentant ainsi la probabilité d’une récidive de
la tumeur [13]. La nécessité du traitement
adjuvant reste controversée. Bien que des auteurs
ont rapporté¢ des résultats favorables de la
radiothérapie et ou de la chimiothérapie
adjuvant sur des cas cliniques, il n'y a aucune
preuve spécifique documentant leur efficacité
thérapeutique sur le fibrosarcome sclérosant
épithélioide [7;10 ; 12]. Il n’y a pas eu de
traitement adjuvant chez notre patiente ; la
stratégie adopté dans notre observation était la
surveillance clinique et radiologique afin
d’apprécier I’évolution a moyen et long terme de
notre exérése compléte. Boriani et al. [2] avaient
montré qu’une résection en bloc pourrait
réduire le taux de récidive locale et augmenter a
son la survie. Le taux de mortalit¢ du
fibrosarcome sclérosant épithélioide varie entre
14% et 33% [3].

CONCLUSION

La raret¢ du fibrosarcome ¢épithélioide
sclérosant ne doit pas nous faire méconnaitre
I’existence de cette tumeur. Des informations
completes doivent étre fournies aux pathologistes
les aidant a orienter le diagnostic. L’exérese
chirurgicale compléte en bloc demeure de nos
jour le meilleur moyen d’augmente le taux de
survie des patients.

Conflit d’intérét
Nous affirmons n’avoir aucun conflit d’intérét
pour ce travail
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