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l. Introduction :

Les tumeurs de I’appareil locomoteur sont peu fréquentes. Elles regroupent les tumeurs
bénignes et malignes, primitives (sarcomes) ou secondaires dont I’origine est 1’os ou les tissus
mous (graisse, muscle, tissu conjonctif de soutien, synoviale, gaine nerveuse, systeme
vasculaire).

Les tumeurs malignes des parties molles représentent seulement 1% de I'ensemble des 1€sions
de ces tissus et les Iésions malignes primitives du tissu osseux sont ¢galement trés rares. Leur
rareté et leur diversité diagnostique justifient aujourd’hui leur prise en charge multidisciplinaire
en centre spécialisé par une RCP (Réunion de Concertation Pluridisciplinaire) constituée de
chirurgiens, radiologues, anatomopathologistes, radiothérapeutes et oncologues.

Cette RCP a pour but d’optimiser la prise en charge pour améliorer le pronostic vital et
fonctionnel en cas de 1ésions malignes. L'absence de décision collégiale de biopsie et de
planification chirurgicale spécialisée, entraine un risque de résection incompléte, source de
récidive ou de dissémination tumorale.

Afin de clarifier les démarches diagnostiques pour I’ensemble des praticiens, un référentiel
intitulé : ‘Sarcomes et tumeurs de I’appareil locomoteur : Prise en charge jusqu’a la RCP la
été créé en 2010 sous 1’égide du réseau de Cancérologie de la Région Centre, en libre accés sur

le site www.oncocentre.org.

Les bilans cliniques et d’imageries doivent étre complets avant toute biopsie et toute suspicion
de sarcome devrait étre rapidement orientée vers un centre spécialisé, selon ce référentiel.

Le but de ce travail est d’évaluer prospectivement les modalités diagnostiques, toutes tumeurs
confondues, des patients pris en charge en amont de la RCP, en les confrontant au référentiel,

ainsi que les modalités diagnostiques de notre RCP.



Il. Matériels et méthodes :

Il s’agit d’une étude prospective réalisée au CHU de Tours au cours de la RCP hebdomadaire
des "sarcomes et tumeurs de I’appareil locomoteur", sur une période de 6 mois de Novembre

2012 a Avril 2013, sur une population adulte.

1) Critéres d’inclusion :

Les patients inclus durant la période étaient ceux présentés pour la 1%

fois a la RCP, ayant eu
une prise en charge diagnostique qui pouvait étre clinique et/ou radiologique et/ou chirurgicale
quelque soit la nature de la tumeur de 1’appareil locomoteur d’origine osseuse, des tissus mous,

bénigne, maligne, primitive ou secondaire.

2) Criteres d’exclusion :

Etaient exclus les patients déja présentés précédemment en RCP, les surveillances de 1ésions
connues, les sarcomes viscéraux (utérins ou les tumeurs stromales gastro-intestinales), de

Kaposi ou neuro méninges.

3) Recueil de données :

L’ensemble du dossier médical était examiné par le premier auteur et toutes les données étaient

saisies de facon anonyme dans un tableur informatique afin de réaliser les analyses statistiques.

Le protocole de recueil de données comprenait (en italiques):



3.1) Histoire de la maladie:

- Sexe et dge du patient.

- Origine géographique du patient: département d'Indre et Loire, département du Loiret
(disposant d'une RCP dédiée), autres départements (sans RCP).

- Motif de consultation initial: tuméfaction, douleur, fracture, découverte fortuite, altération de
'état général.

- Localisation de la tumeur : membre inférieur, membre supérieur, tronc, extrémités, site intra
articulaire.

- Pour les tumeurs des parties molles: caractere sus ou sous aponévrotique, proximité d'un
carrefour vasculaire.

- La durée d’évolution.

- La taille de la lésion.

- Le médecin ou centre adressant le patient, distinguant les centres spécialisés disposant d'une
RCP spécifiquement dédiée a la pathologie tumorale de l'appareil locomoteur (CHU Tours) ou

d’une RCP d’orientation (CHR d’Orléans) ou non spécialisés ne disposant pas d'une RCP.

Les recommandations pour la prise en charge des sarcomes des tissus mous, des 1ésions
osseuses primitives et des lésions osseuses secondaires émises par Oncocentre” en 2010

constituaient la référence en premicére ligne. Le référentiel complet est disponible en annexe 1.

3.2) Bilan d'imagerie :

11 était considéré comme complet si les examens nécessaires et suffisants avaient été réalisés et
si aucun d'eux n'était a refaire (pour des critéres de qualité d'image insuffisante) ou a compléter
au moment de la présentation du dossier en RCP. Dans le cas contraire, il était considéré
comme incomplet et les raisons du caractére incomplet étaient colligées.

Le bilan d'imagerie comprend l'exploration loco régionale de la 1ésion, selon le référentiel
Oncocentre et un bilan d'extension complémentaire, dés que la malignité de la 1ésion est

documentée ou suspectée.



Bilan d’imagerie loco-régionale :
* Tumeurs des parties molles

. Radiographie standard : réalisée ou non.
. Echographie : réalisée ou non.
. Tomodensitométrie (TDM) : réalisée ou non.

. Imagerie par Résonance Magnétique (IRM) : réalisée ou non, suffisante ou non (raison si

insuffisante).

Les messages clés et la conduite a tenir devant une tumeur des parties molles, selon

Oncocentre, sont résumés dans la figure 1.

* Tumeurs osseuses:

. Radiographie standard : réalisée ou non.
. TDM : réalisée ou non.
. IRM : réalisée ou non, suffisante ou non (raison si insuffisante).

. Scintigraphie : réalisée ou non.

Les conduites a tenir devant une tumeur osseuse d'aspect primitive ou une l€sion osseuse

secondaire, selon Oncocentre sont résumées dans la figure 2.
Bilan d'extension : il pouvait étre réalisé avant ou apres la RCP.

. TDM Thorax ou thoraco-abdominopelvien.
. Scintigraphie osseuse/Tomographie par émission de positrons (PET) couplées au TDM.
. Echographie abdominale.

. IRM du squelette axial ou corps entier.



3.3) Proposition et conduite a tenir par la RCP:

* Soit la caractérisation Iésionnelle est possible a l'issue de la présentation du dossier en
RCP: les propositions seront la surveillance, l'abstention, un traitement spécifique ou un avis
spécialisé autre.

* Soit un complément d'investigation d'imagerie ou anatomopathologique est jugé
nécessaire: les propositions seront un complément d'examen, une biopsie percutanée, une

biopsie chirurgicale ou une biopsie éxerese.

3.4) 1l était précisé si I'analyse d'une piéce anatomopathologique avait été réalisée avant ou
apreés la RCP.

3.5) La caractérisation lésionnelle finale était recueillie de facon rétrospective en
distinguant:

- Le type: lésion bénigne, maligne primitive ou secondaire.

- Diagnostic 'radiologique' : dans les cas ou la caractérisation tissulaire paraissait typique en
imagerie, ne nécessitant donc pas de confrontation avec une preuve anatomopathologique.

- Diagnostic anatomopathologique : obtenu par biopsie éxerése, percutanée, chirurgicale,
éxerese de la tumeur apres biopsie ou reprise de principe des marges apres une éxerese faite

dans un autre centre.

3.6) Les sarcomes osseux et des parties molles ont constitué un sous groupe qui fait I'objet
d'une étude spécifique, développée a la fin des résultats.



4) Analyse statistique:

Les données ainsi recueillis ont été colligées dans un tableur informatique. L’analyse a portée
sur ’ensemble des sujets inclus. Le test statistique utilisé pour 'ensemble de la population était
le test du Khi-2, le test statistique utilisé pour les petites populations (inférieur a 30) était le test
de probabilité exacte de Fischer, avec correction de Yates. Le seuil de significativité retenu

était de 5 %.



Figure 1: Bilan pré RCP d'une tumeur des parties molles (synthése d'aprés le
référentiel Oncocentre).

Messages clés:

1)Toute tumeur des parties molles apparaissant chez un malade sans antécédents
de traumatisme et évoluant depuis plusieurs semaines doit faire l'objet d'une
biopsie, surtout si son diamétre est supérieure a 5 cm, qu'elle siége a la cuisse,
qu'elle est sous aponévrotique, d'augmentation de volume régulier ou d'aspect
inflammatoire sans signe infectieux général.

2) La biopsie ne doit étre faite qu'aprés avoir réalise un bilan local complet et en
particulier I''RM qui sera modifiee si elle est faite aprés la biopsie. Elle sera réalisée

au mieux sous imagerie (pour éviter une zone nécrotique) et a l'aide d'une aiguille
> ou = 16 Gauges (recommandations de 'lESMO).

Conduite a tenir devant une masse des tissus mous

/ \

> 5 cm ou profonde <5 cm et superficielle
Echographie
-Radiographie Carrefour vasculo-nerveux Superficielle
-IRM Sous aponévrotique
-TDM si calcifications Doute
ossifications
Avis RCP Avis d'un référent ou d’'une RCP

Rappels pour l'imagerie:

-Radiographies : 2 plans orthogonaux de face et profil.

-Echogr_aphie : sonde superficielle, mesure dans les 3 plans, rapports aux repéres
anatomiques de voisinage (aponévrose, articulation, pédicule vasculo-nerveux), étude de
la vascularisation en Doppler énergie.

-IRM : avant la biopsie, 3 plans orthogonaux, segment osseux complet, séquences T1 et
T2 FATSAT ou équivalents, séquences T1 et T1 aprés injection de gadolinium
comparatives, séquence écho de gradient T2 si masse articulaire.

-TDM : segment osseux complet, injection de produit de contraste si étude des rapports
vasculaires.




Figure 2 : Bilan pré RCP d'une tumeur osseuse (synthése d'aprés le
référentiel Oncocentre).

Absence de néoplasie connue Néoplasie connue

Radiographies F+P

Lésion typique:
Cortical defect

Lésion non typique
ou suspecte

Fibrome non ossifiant
Fracture de fatigue

¥

STOP

En I'absence de retard a la prise en charge:
- Scintigraphie

- TDM

- IRM

Lésion unique

v

d'une biopsie

RCP pour discussion

- TDM TAP si suspicion de néoplasie
Jamais de biopsie avant RCP.

Lésions multiples, contexte métastatique

v

Bilan radio clinique complet

Radiographies systématiques sur les zones douloureuses
IRM systématique pour le rachis

Prise en charge oncologique

Cas particulier: métastase révélée par une fracture, si la scintigraphie
retrouve des fixations multiples, la chirurgie n'aura pas a étre carcinologique,
si la fixation est unique, une tumeur primitive doit étre suspectée et la
chirurgie de type conservatrice afin d'éviter une dissémination tumorale.




I1l. Résultats :

Population:

Le recueil prospectif sur 6 mois, a raison d'une RCP hebdomadaire a permis d'inclure 149
patients dont les caractéristiques sont résumées dans le tableau I.
Les patients venaient du département du Loiret dans 14 cas (9%) dont 6 cas adressés par la

RCP du CHR d'Orléans.

Pour les tumeurs des parties molles, il existait 4 patients perdus de vue qui correspondaient
respectivement a :

- un cas évocateur de synovite villo nodulaire mais dont I'IRM était non conforme avec
demande de la RCP d'un complément d'examen.

- un cas de Iésion aspécifique superficielle de 3,5 cm des parties molles dont 1'avis rendu par la
RCP était la réalisation d'une biopsie percutanée.

- un cas de lésion graisseuse des parties molles, superficielle, de 5 cm dont I'avis de la RCP
¢tait une biopsie-€xerese.

- un cas de lésion d'aspect rhumatismal dont I'avis de la RCP était un avis spécialisé
rhumatologique.

Ces pathologies étant peu suspectes de sarcomes d'apres 'avis de la RCP, il est possible que la
suite de la prise en charge ait été effectuée en dehors de notre centre, sans communication des
résultats.

Ces patients restaient inclus dans I'étude pour I'analyse de la conformité de la prise en charge
avant la RCP ou elles étaient considérées comme bénignes. Mais elles étaient exclus de
l'analyse des modalités diagnostiques de la RCP qui se basait donc sur 80 dossiers pour les

tumeurs des parties molles.



Tableau I: Caractéristiques de la population générale (149 cas).

n %

-Sexe:
Homme 66 44
Femme 83 56
-Age: (en années)
Moyenne (Minimum-Maximum) 54 (13-93)
<30 20 14
30-50 29 19
50-70 67 45
>70 33 22
-Antécédents:
Aucun 134 91
Néoplasie 11 7
Lipomes 4 2
-Symptéme initial:
Douleur 69 47
Tuméfaction 55 37
Découverte fortuite 17 11
Fracture 5 3
Altération de I'état général 3 2
-Durée d’évolution:
Connue 86

* < 3 mois 20

* 3 mois—1 an 41

*>1an 25
Indéterminée 63
-Médecin adressant:
1) Centre non spécialisé 138 93
Indre et Loire : 68 46
Loiret 8 5
Autres départements* 62 42
2) Centre spécialisé 11 7

* Tours 5 3

* RCP d’orientation d’ Orléans 6 4

* Inclus le Loir et Cher, le Cher, I'Eure et Loir, I'Indre, la Sarthe, le Maine et Loire et les Deux-

Sévres.
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Les caractéristiques des 1ésions tumorales sont résumées dans le tableau II.

Tableau II: Caractéristiques des lésions tumorales (149 cas).

n %
-Origine:
Parties molles 84 56
Os 65 44
-Localisation:*
Membre inférieur 75 51
eArticulaire 15 10
Membre supérieur 39 26
eArticulaire 5 3
Tronc 35 23
Articulaire 20 13
Extrémités 19 13
-Parties molles:** 84 100
*Sus aponévrotique 41 49
*Sous aponévrotique 39 46
eCarrefour vasculaire 4 5
-Taille:***
Moyenne Parties molles 6,6 cm
Moyenne Os 3,8 cm
-Type:
Bénin 98 66
Malin primitif 36 24
Malin secondaire 15 10

* Lésions osseuses et des parties molles.
** Lésions des parties molles uniquement

*** Les lésions non mesurables correspondent aux infiltrations multiples du squelette.

Les 1ésions bénignes représentaient 77% des 1ésions pour les patients d'Indre et Loire, 41%
pour le Loiret et 55% pour les autres départements.
Les 1ésions malignes primitives représentaient 13% des Iésions pour les patients d'Indre et

Loire, 71% pour le Loiret et 37% pour les autres départements.



Bilan d'imagerie loco-régionale:

Le bilan d'imagerie loco-régionale était considéré comme adapté dans 112 cas (75%), toutes
1ésions confondues, et incomplet dans 37 cas (25%).
Le caractére conforme ou non conforme du bilan d'imagerie selon la localisation de la tumeur

soit aux parties molles, soit a I'os est résumé dans le tableau II1.

Tableau III: Bilan d'imagerie en fonction de la localisation de la tumeur.

Bilan d’imagerie PM Os Total
Conforme 58 53 112
Non conforme 26 12 37
Total 84 65 149
(p) 0,059

Les différentes causes de bilan non conforme des 1ésions des parties molles (26 cas, 31 %) sont
détaillées dans le tableau IV.
Certains bilans étaient incomplets pour plusieurs raisons (exemple: absence de radiographie et

d'TRM).

Tableau I'V: Causes des bilans d'imagerie non conformes (26 cas) concernant

26 patients parmi les 84 cas de tumeurs des parties molles.

n

Radiographie non réalisée 18
IRM non conforme 1
*|RM réalisée sans IV* 5
*Séquences IRM IV-/IV+ non comparatives 4
*|RM réalisée sans séquence EGT2 2
IRM non réalisée 4

* Injection de Gadolinium
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Sur les 84 IRM attendues, 4 n'ont pas été réalisées, et 11 IRM étaient a refaire (13,7 %).

Sur les 10 IRM de 1ésions articulaires des parties molles, 4 étaient incomplétes liés a I'absence

d'injection de produit de contraste ou de séquence en EGT2.

Une IRM était trop ancienne, du fait de modifications significatives de la taille de la tumeur,

entre la date de prise en charge en RCP et I'IRM (6 mois de délai).

Les 12 cas (18 %) de bilans non conformes des Iésions osseuses sont détaillés dans le tableau

V.

Tableau V: Causes des bilans d'imagerie non conformes des tumeurs

osseuses (12 cas sur 65).

n
Absence de radiographie 5 (dont 3 lésion secondaires)
Absence de scintigraphie 3
Absence de TDM 2
Absence d’IRM 1
Absence de séquence comparative IV-/IV+ 1

L'absence de radiographies était également la 1¢re cause de bilan incomplet dans 5 cas (7%),
modérée par le fait qu'il s'agissait dans 3 cas de Iésions secondaires du squelette axial dont le
bilan avait été réalis¢ par TDM TAP. La scintigraphie attendue était absente dans 3 cas (4%).
L'analyse statistique n'a pas mis en évidence de différence significative franche (p=0,059) entre
les bilans d'imagerie des tumeurs des parties molles et osseuses.

Les bilans d'imagerie adressés étaient plus souvent conformes pour le Loiret (93%) qu'en Indre

et Loire (75%) et dans les autres départements (68%).
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Preuve anatomopathologique et présentation du dossier en RCP:

La présentation du dossier en RCP selon la date de biopsie ou d’éxerese est résumée dans le
tableau VI. L'analyse statistique n'a pas mis en évidence de différence significative (p=0,068)
selon ce critére de chronologie, en raison d'échantillons de petit volume, dont certains nuls. Il
n'a pas été observé de prédominance géographique pour les cas de dossiers présentés avec ces

preuves anatomopathologiques avant RCP.

Tableau VI: Chronologie de la preuve anatomopathologique en fonction de

la localisation de la lésion.

Biopsie/Exérése PM Os Total
Avant RCP 5 0 5
Aprés RCP 79 65 144
Total 84 65 149
(b) 0,068

Tous les cas de 1ésions osseuses ont été adressés a la RCP avant la preuve
anatomopathologique. Une fracture pathologique avait été ostéosynthésée dans un centre non
spécialisé sans preuve anatomopathologique; la biopsie qui a été faite secondairement a Tours,
apportait le diagnostic d’une tumeur a cellules géantes osseuse.

Sur les 84 tumeurs des parties molles, 5 cas (6%) ont été adressés apres biopsie ou éxerese.
Quatre d'entre eux avaient été pris en charge initialement en centre non spécialisé avec a
chaque fois une exérese d’emblée, sans avis RCP ou biopsie préalable :

- un liposarcome sous aponévrotique de 17 cm du membre supérieur, avec marges de résection
non connues.

- opérée un département doté d'une RCP (Indre et Loire), une tumeur nerveuse maligne
(intégrée aux sarcomes) sous aponévrotique de 3 cm du tronc, avec marges non satisfaisantes.
- opérée dans un département doté d'une RCP d'orientation (Loiret), une 1ésion diagnostiquée
comme un hygroma, s'avérant étre une inflammation de la graisse de Hoffa (Hoffite) de 6 cm
du membre inférieur, avec marges inconnues.

- un léiomyosarcome superficiel de 8 cm du membre inférieur, avec marges inconnues.
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- une prise en charge en centre spécialisé avec biopsie chirurgicale d'un liposarcome sous
aponévrotique de 12 cm du tronc, réalisée sans RCP ni IRM préalables, a été opéré apres un

bilan d'imagerie et avis de la RCP avec des marges satisfaisantes.

La conformité de la prise en charge pré RCP est résumée pour les tumeurs des parties molles

dans la figure 3 et pour les tumeurs osseuses dans la figure 4.

Figure 3: Conformité de la prise en charge pré RCP des tumeurs des parties

molles.
84 tumeurs > Perdus de vue
/\ n=4
Bénin Malin
n= 58 n= 22
Non Conforme Conforme Non
Conforme n=42 n=12 Conforme
n=16 n=10
Imagerie Exérese Biopsie Exérése || Imagerie
non avant avant RCP | | avant RCP non
conforme RCP n=1 n=3 Conforme
- =] Marges Marges non —-
n= 15 n 1 satisfaisantes satisfaisantes t= 6

Absence de radiographies n=10

Absence d’IRM n=2

Absence d’'IRM IV n=3

Absence de séquences comparatives n=2
Absence de séquence en EGT2 n=2

3 bilans avec IRM non conforme et
absence de radiographie

Absence de radiographies n=8
Absence d’IRM n=2

Absence d’'IRM IV n=2
Absence de séquences comparatives n=2
1 bilan sans imagerie et 3 bilans sans ou
avec IRM non conforme et absence

de radiographie
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Figure 4: Conformité de la prise en charge pré RCP des tumeurs osseuses.

65 tumeurs

—

Bénigne
n=38
Non Conforme
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Imagerie
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Traitement
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|
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Propositions de la RCP pour la population générale:

La proposition de la RCP, pour les 149 cas, était:

* un complément d'examen dans 16 cas (11%):
Soit un examen manquait (IRM ou scintigraphie le plus souvent) ou des IRM de 1ésions des
parties molles (sarcomes et masses articulaires) étaient a refaire en raison de leur non

conformité.

* une surveillance ou 'abstention dans 26 cas (18%):
Dans les cas de tumeurs bénignes osseuses ou des parties molles asymptomatiques (de
découverte fortuite) ou peu symptomatiques. Egalement pour des 1ésions suspectes mais

survenant chez des patients trés 4gés ou non opérables.

* un traitement spécifique (thermocoagulation pour les osteomes ostéoide dont I'imagerie
suffit pour le traitement, synoviorthése de synovites villo-nodulaire, radiothérapie, avis pour
sclérose d'une malformation artério veineuse) dans 23 cas (15%) et un avis spécialisé dans 1

cas (1%).

* une preuve anatomopathologique:

Pour la preuve anatomopathologique, on distingue tout d'abord et par argument de fréquence le
cas particulier des masses graisseuses des parties molles, lorsque la masse est bien différenciée,
inférieure a 3 cm, sans atypies et superficielle, la biopsie éxerese d'emblée est décidée. Lorsque
la masse présente des atypies ou qu'elle est sous aponévrotique ou a proximité d’un axe
vasculo-nerveux, d’une articulation ou d’un segment osseux, la biopsie chirurgicale est préferée
a la biopsie percutanée car elle permet d’avoir plus de matériel a analyser dans ces tumeurs
souvent peu cellularisées et hétérogenes. Dans les cas de tumeurs graisseuses paraissant
majoritairement hétérogeénes et tres atypiques et afin de ne pas négliger un contingent suspect
de sarcome par une micro-biopsie, celle-ci peut étre toutefois proposée par voie percutanée en
prenant soin de cibler les zones les plus significativement suspectes et contenant le moins de

tissu graisseux a I’IRM préalable.
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Dans I’ensemble, ces preuves anatomopathologiques ont été obtenues:

- par biopsie percutanée dans 39 cas (26%):
Il s'agissait de tumeurs des parties molles non graisseuses (incluant les sarcomes, tumeurs
bénignes variées, tumeurs nerveuses et abces) et de 1€sions osseuses secondaires, toutes
topographies confondues, de plus de 20 mm en raison des limites techniques (débattement des
trocarts a biopsie). Lorsque la biopsie était réalisée sous échographie, I'accessibilité était
rarement un facteur limitant.
Sur ces 39 biopsies percutanées, 37 étaient formellement contributives au diagnostic (95%).
Une biopsie concluait a un myxofibrosarcome de grade I1 qui était de grade III sur la piece
d’exérese. Dans 2 cas I’importante nécrose n’avait pas permis de conclure et le diagnostic avait
¢té fait sur une biopsie chirurgicale, pour un cas de sarcome a cellules fusiforme de grade III

superficiel, et sur une biopsie exérese pour une tumeur a cellules géantes osseuse.

- par biopsie chirurgicale dans 27 cas (18%):
Il s'agissait essentiellement de 1ésions osseuses primitives bénignes ou malignes et de 1ésions
des parties molles graisseuses malignes ou bénignes, ou non accessibles a une biopsie
percutanée.
On notait également 2 cas de biopsie percutanée non contributives et 1 cas de biopsie d'une
tumeur osseuse révélée par une fracture et traitée (ostéosynthese) sans anatomopathologie.
Toutes les biopsies (os et parties molles) étaient contributives, on retiendra seulement un cas de
sarcome de grade III sans groupe histologique défini a la biopsie, qui s'est révelé étre un

sarcome a cellules pléiomorphe sur la piece d'éxerese.

- par biopsie éxerese d'emblée dans 17 cas (11%):
Il s'agissait de 1ésions des parties molles graisseuses bénignes (lipomes) et de 1ésions osseuses
suspectes isolées d'acces difficile ou de malignité certaine quand la biopsie risquait de
disséminer ou contaminer le trajet de la biopsie (chondrosarcomes de la hanche). L'examen
extemporané n'était pas systématiquement demandé. Ces biopsies concernaient également les
cas de lésions des extrémités sans caracteres de malignité en imagerie au moment de la RCP.
14 cas (82%) étaient concordant entre le diagnostic 'radiologique' suppos¢ et le diagnostic
'anatomopathologique'. Trois cas de 1ésions aspécifiques en imagerie concernaient les
extrémités des parties molles : les diagnostics anatomopathologiques étaient un
myxofibrosarcome d'une phalange nécessitant une reprise chirurgicale (amputation de l'orteil),
une ostéochondromatose extra synoviale remaniée et une synovite villo nodulaire de

localisation tendineuse (synonyme de tumeur a cellules géantes des gaines). 18
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Les modalités diagnostiques et I'ensemble des diagnostics retenus des tumeurs des parties

molles et osseuses, sont résumés dans les figures S et 6.

Pathologies adressés

lles au cours
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: Modalit

Figure 5

Imagerie suffisante
au diagnostic
n=29

84 tumeurs

19

80 dossiers exploitables

|

Biopsie nécessaire
au diagnostic

Perdus de vue
n=4

Biopsie-exérése
d’emblée possible
n=12

n=39
Biopsie Biopsie
percutanée chirurgicale
n=30 n=9

Abstention Traitement
ou spécifique

surveillance n=6

n=23

|

Masse graisseuse sans Lésion vasculaire
atypies n=9 bénigne n=3
Masse kystique sans SYN ne=2
atypies n=5 Sarcome* biopsié
Lésion infectieuse n=2 avant RCP et opéré
Goutte n=1 ensuite n=1
Masse graisseuse avec
atypies n»=1
Cytostéatonécrose n=1
Sarcomes opérés® n«3

de la RCP.

* Inclus les sarcomes indifférenciés, myxofibrosarcomes,
lipesarcomes, rhabdomyosarcomes, [éiomyosarcomes, et
tumeurs nerveuses malignes.

Sarcome® nuS Sarcome® n=10
Lipome n=4 TCG n=2
TCF n=4
Tumeur fibreuse n=1
/ Kyste synovial n=2
S Lipome n=1
1blopsle per Schwannome n=3
ncS:.mm =.o= Hoffite n=1
contributive Lymphome ne2
noao._mnm.m o Elastofibrome n=1
p‘u_ov,wo SUN ne1
chirurghcale Lésion infectieuse n=2
Lésion vasculaire n=1

Suffisante Nécessité
n=12 de reprise
chirurgicale
n=1
Lipome n=8 Myxofibrosarcome
OES n=1 distal de V'orteil
Schwannome n=1 reprise par
SVN n=1 . amputation de
Kyste synovial n=1 I'orteil

sviations:
SVN=synovite villc nodulaire

CES» ostéochondromatose extra synoviale
TCG=tumeur & cellules géantes
TCF=tumeurs & cellules fusiformes
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Figure 6

65 tumeurs
Décision de |la RCP

—— |

Imagerie suffisante
au diagnostic

n=39
Abstention Traitement
ou spécifique
surveillance n=22
n=17

Angiome osseux n=3
Dysplasie fibreuse n=2
Cortical defect n=2
Chondrome n=2
Goutte n=1

Kyste osseux n=1
Kyste synovial n=1
Granulome sur
prothése n=1

Lacune sous chondrale
n=1

Fracture de fatigue n=1
llot condensant n=1
Chordome sacré n=1

Biopsie nécessaire
au diagnostic

n=24
Biopsie Biopsie
chirurgicale percutanée
n=14 n=10

Lésion secondaire n=7
Ostéome ostéoide n=4

Myélome n=2
Ostéonécrose n=2
Lymphome n=1
Kyste osseux n=1

Fracture ostéoporotique n=2

Sarcome* n=4

Lésion secondaire n=2
Chondrome n=2

TCG n=1

Kyste anévrysmal n=1
Lésion fibreuse n=1
Kyste bénin n=1
Dysplasie fibreuse n=1
Ostéoblastome n=1

Lésion secondaire n=4
Sarcome* n=2

TCG n=1

Kyste synovial n=1
Kyste osseux n=1
Adamantinome n=1

\
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Biopsie-exérese
d’emblée possible
n=2

Suffisante
nh=2

Sarcome* n=2
TCG n=1

1 biopsie per
cutanée non
contributive
complétée
par 1 éxerese

* Inclus les chondrosarcomes, sarcomes sur maladie de Paget, sarcomes d’Ewing, et

ostéosarcomes



Sur les 80 cas de tumeur des parties molles, 1'imagerie était suffisante au diagnostic dans 36%
des cas pour permettre une abstention, une surveillance ou un traitement spécifique. Une
biopsie percutanée ou chirurgicale était nécessaire dans 49% des cas parmi lesquelles il a été
diagnostiqué 56% de lésions bénignes. La biopsie exérese d'emblée était jugée possible dans
15% des cas (12 cas) parmi lesquels 1 cas a nécessité une reprise chirurgicale. Au total (80
cas), 64% des lésions étaient bénignes parmi lesquelles 1'imagerie suffisait au diagnostic dans
61% des cas et donc de caractérisation 1ésionelle incertaine dans 39% des cas.

Sur 29 masses graisseuses, 10 (34%) ont ét¢ jugées atypiques sur les criteres d'imagerie et ont
été explorées par biopsie (chirurgicale ou percutanée) parmi lesquelles 5 étaient des
liposarcomes. Huit masses graisseuses sus aponévrotiques et sans atypies sur les criteres

d'imagerie ont bénéficié d'une biopsie exérese d'emblée, ne contenant que des lipomes.

Pour les 65 1ésions osseuses, 'imagerie était suffisante dans 62% des cas pour une proposition
de la RCP, vers une abstention, une surveillance ou un traitement spécifique. La biopsie
percutanée ou chirurgicale était proposée dans 37% des cas parmi lesquels 50% des 1ésions
¢taient bénignes. Deux cas de chondrosarcomes ont été€ opérés par biopsie exerese d'emblée du
fait d'une topographie articulaire dont la biopsie était a risque de dissémination. Au total, 62%
des lésions osseuses étaient bénignes parmi lesquelles l'imagerie suffisait au diagnostic dans

71% des cas et donc incertaine dans 29% des cas.

Toutes 1ésions confondues (145 cas), I'imagerie suffisait au diagnostic de bénignité pour 61%
des tumeurs bénignes des parties molles et 71% des tumeurs bénignes osseuses.
En d'autres termes, on retiendra dans notre échantillon:
* environ un tiers des lésions bénignes sont de diagnostic incertain sur l'imagerie.
* les biopsies indiquées dans 42% des cas ont permis de caractériser la malignité dans
pres de la moitié d’entre elles (46%).

*  949% des exéreses d'emblées ne nécessitent pas de reprise chirurgicale.

Etude du groupe des sarcomes:

Il y avait 27 dossiers traitant de sarcomes sur 149 (18%). Leurs caractéristiques sont résumées
dans le tableau VII. Le caracteére conforme ou non conforme de leur bilan d'imagerie loco-
régionale est résumé dans le tableau VIII . Les bilans étaient jugés conforme dans 15 cas

(15%).
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Des 1ésions métastatiques étaient présentes au diagnostic pour 4 cas de sarcome des parties

molles et 1 cas de sarcome osseux.

Tableau VII: Caractéristiques de la population 'sarcomes' (27 cas).

n %
-Sexe:
Homme 15 55
Femme 12 45
-Age:
Moyenne (Extrémités) 61 (25-93)
-Antécédents:
Rien 27 100
Symptoéme initial:
Douleur 8 31
Tumeéfaction 16 59
Fortuit 2 7
AEG 1 3
-Durée d’évolution:
Connue 15
* < 3 mois 5
*> 3 mois 10
Indéterminée 12
Médecin adressant:
1) Centre non spécialisé 24 89
Indre et Loire : 5 17
Loiret 0 0
Autres départements 19 72
2) Centre spécialisé 3 11
e Tours 1 4
¢ RCP d’orientation Orléans 2 7
-Origine:
Parties molles 19 70
Osseuse 8 30
-Localisation:
Membre inférieur 15 55
Membre supérieur 5 17
Tronc 7 26
-Taille:
Moyenne Parties molles 10,1 cm
Moyenne Os 5,7 cm
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Tableau VIII: Conformité des bilans d'imagerie en fonction de la localisation

des sarcomes.

Bilan d’imagerie PM Os Total
Conforme 9 6 15
Non conforme 10 2 12
Total 19 8 27
(p) 0,39

Pour les sarcomes des parties molles, I'absence de radiographies, dans 8 cas était la cause la
plus fréquente de bilan d'imagerie initial incomplet dans 8 cas (42%) devant 'absence d'TRM
dans 2 cas (11%), 1'absence d'injection de gadolinium, dans 2 cas (11%), ou l'absence de
séquences IRM sans injection puis injectées comparatives, dans 2 cas (11%). Il y avait 4 cas de
bilans non conformes associant I'absence de radiographies a 1'absence d'IRM ou a une IRM non

conforme.

Pour les sarcomes osseux, le bilan d'imagerie initial était jugé complet dans 6 cas (75%) et

incomplet dans 2 cas (25%) (1 cas sans TDM et 1 cas sans scintigraphie).

Il n'a pas été mis en évidence de différence significative de conformité entre les bilans

d'imagerie des 1ésions des parties molles et osseuses, en raison d'effectifs trop restreints.

Un bilan d'extension était présenté au moment de la présentation du cas a la RCP dans 9 cas de
sarcomes sur 27, ce qui n'était pas un critére de bonnes pratiques car il peut étre réalisé
indifféremment avant ou apres la RCP, en fonction du contexte diagnostique et d'annonce de la
maladie.

Les caractérisations anatomopathologiques connues ou non avant la présentation du cas en RCP

et en fonction de la localisation des sarcomes sont résumées dans le tableau IX.

L’origine géographique des patients adressés a la RCP pour un sarcome est détaillée comme
suit : 6 patients (22%) étaient domiciliés en Indre et Loire, 2 patients (7%) dans le Loiret
(adressés via la RCP d'orientation d'Orléans) et 19 patients (71%) dans les autres départements,
non pourvus de RCP deproximité.

23



Il n'a pas été retrouvé de prédominance géographique significative pour les durées d'évolution

ou les exéreses réalisées avant RCP.

Tableau IX: Preuve anatomopathologique en fonction de la localisation des

sarcomes.
Biopsie/Exérése PM Os Total
Avant RCP 4 0 4

* Exérese 3 0 3

* Biopsie 1 0 1
Aprés RCP 15 8 23
Total 19 8 27
(p) 0,52

Pour les 8 cassarcomes osseux, la douleur était le principal motif de consultation (87%). Les
durées d'évolutions connues étaient trés inégales (de 1 mois a 3 ans). Il manquait une
scintigraphie et un TDM au bilan d'imagerie initial. Aucune biopsie ou exerese n'avait été

réalisée avant RCP.

Etude du groupe des sarcomes des parties molles:

Les caractéristiques des 19 cas de sarcomes des parties molles sont résumées dans le tableau X.
Ils avaient tous & I' imagerie des caractéres suspects selon Oncocentre'.

Trois cas (16 %) avaient été adressés apres leur exérése par un centre non spécialisé (1 en Indre
et Loire et 2 dans d'autres départements non dotés d'une RCP) sans avoir pris avis aupres d’une
RCP ni réalisé de biopsie préalable. Dans ces 3 cas, les marges d’exérése étaient non précisées

ou incorrectes.
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Tableau X: caractéristiques des sarcomes des parties molles.

n %

-Symptoéme initial:
Tumeéfaction 16 84
Fortuit 2 10
Douleur 1 6
-Localisation:
Membre inférieur 12 63
Membre supérieur 4 20
Tronc 3 15
-Durée d’évolution:
Connue 10

* < 3 mois 5

*> 3 mois 5
Indéterminée 9
-Critéres suspects:
Masse sous aponévrotique 14 74
Masse superficielle >5 cm 5 26
Aucun 0 0
-Métastases au diagnostic initial:
Oui 4 21
Non 15 79
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IV. Discussion :

Cette ¢tude ayant pour but d'évaluer les pratiques diagnostiques des tumeurs de 1'appareil
musculosquelettique en amont de la RCP, la discussion analysera tout d'abord les bilans

d'imagerie et les preuves anatomopathologiques par rapport au référentiel, les pathologies
adressées et leur prise en charge diagnostique en RCP, les taux d'incidence et de fuites, et

l'efficacité des référentiels dans le temps.

Analyse des bilans d'imagerie:

Les bilans d'imagerie sont réalisés avant la RCP et en centre non spécialisé dans la plupart de
nos cas (93%). Ces bilans d'imagerie étaient complets dans 75% des cas, avec des bilans plus

complets pour les tumeurs osseuses (82%) que pour les tumeurs des parties molles (69%).

L'absence de radiographie est la 1¢ére cause de bilan incomplet, notamment pour les tumeurs
des parties molles (21%) sous aponévrotiques ou superficielles de plus de Scm. On sait par le
référentiel Oncocentre', qu'il s'agit d'un examen permettant la recherche de calcifications,
ossifications et phlébolithes ainsi que d'une éventuelle atteinte osseuse associée. La
radiographie apporte en conséquence des arguments sémiologiques de caractérisation pour une

. , . . . 23
pseudo tumeur type malformation artério veineuse ou myosite ossifiante™ .

Pour les tumeurs des parties molles, L'TRM est I'examen le plus performant, avec une
sensibilité de 93% et une spécificité de 82% pour différencier une tumeur maligne d’une
tumeur bénigne”.

La plupart des IRM attendues des tumeurs des parties molles ont été réalisées dans notre série
(95%), mais 13,7% de celles-ci étaient incomplétes (11 cas) et a refaire du fait de 1'absence
d'injection de gadolinium, de séquences injectées comparatives, ou de séquences en écho de
gradient T2. Dans le cas particulier de la pondération en écho de gradient T2, il ressort que les
4 patients diagnostiqués synovites villo nodulaires avaient tous été explorés au préalable par
une IRM, mais dans 2 cas, sans I’application de cette pondération pourtant spécifique,

nécessaire et souvent suffisante au diagnostic.
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Aboulafia’ en 2002 aux Etats-Unis a étudié 100 patients consécutifs adressés avec leur bilan en
consultation onco-orthopédique dont 76 tumeurs osseuses et 24 tumeurs des parties molles; 50
de ces lésions étaient bénignes. Il estimait, selon des critéres subjectifs (utilité ou inutilité des
examens ou consultations), que 40% des TDM, 33% des IRM et 40% des scintigraphies étaient
inutiles, avec un cott d'imagerie inutile de 51 000 dollars pour 100 patients. Une moyenne de 4
a 6 consultations étaient motivées par la tumeur, avant l'avis du référent. Martin® en 2012 aux
Etats-Unis, sur 920 patients observait un surcout li¢ aux IRM inadaptées, a répéter, de 11500
dollars, soit 34 dollars par patients, mais seulement 320 patients avaient eu une IRM avant avis
du référent et 6% d'entre elles étaient a répéter (absence d'injection et séquences inadaptées).
Ces 2 auteurs préconisaient l'orientation précoce de ces patients vers le centre référent, sans

IRM préalable afin de réduire les surcotits liés a 1'imagerie.

Notre résultat de 13,7 % d'IRM a refaire pour les tumeurs des parties molles et de 8% toutes
tumeurs confondues semble acceptable, en considérant que 93% des patients ont un bilan hors
centre spécialisé avant notre RCP. Néanmoins les causes d'IRM incomplétes auraient pu étre
¢vitées en suivant les reégles de base de I'exploration d'une masse des parties molles, rappelées
dans Oncocentre':
* [Injection systématique de gadolinium
* Séquences comparatives en Tl avant et apres injection pour évaluer les prises de
contraste tumorales
* Séquence en écho de gradient T2 systématique pour toute lésion articulaire, nécessaire
au diagnostic de synovite villo-nodulaire

* Réalisation de 3 plans orthogonaux

L'analyse précise des comptes rendus d'imagerie n'était pas possible en raison de l'inconstance
de la transmission de celui-ci au moment de sa présentation a la RCP mais on rappelle que
celui-ci doit décrire:
* la taille tumorale dans les 3 plans
* e caractere uni ou multi compartimental (délimité par les aponévroses), superficiel ou
profond (délimité par le fascia superficiel), indispensable pour la programmation
chirurgicale des tumeurs des parties molles
* les rapports anatomiques (vasculo-nerveux, osseux, articulaire)

, , ; 2
* la présence éventuelle de nécrose
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Le bilan des tumeurs osseuses primitives ou secondaires était souvent complet (82%).
L'absence de radiographies ou de scintigraphie étaient les causes les plus fréquentes des bilans
incomplets, mais dans notre échantillon, aucun examen déja réalisé n'était a répéter. Les
tumeurs bénignes simples, de diagnostic radiographique (fracture de fatigue, cortical défect,
fibrome non ossifiant) ont motivé des avis sur radiographie, généralement sans qu’un bilan plus
complet soit nécessaire.

Les bilans d'imagerie adressés étaient plus souvent conformes pour le Loiret (93%) qu'en Indre
et Loire (75%) et dans les autres départements (68%).

Cette tendance semble aller dans le sens d'une meilleure information des praticiens a proximité

géographique d'une RCP et plus largement de l'intérét d'un référent départemental dédié.

Pour les sarcomes, le bilan initial était effectué en centre non spécialisé dans 24 cas (88%), en
centre spécialisé dans 1 cas (4%) et 2 cas (8%) via la RCP d'orientation d'Orléans.

Marty’ a étudié la prise en charge de I'ensemble des sarcomes en région Centre en 2009. Il
constatait un bilan d'imagerie conforme pour 68% des sarcomes, et significativement moins
contributif lorsqu'il était effectué en centre non spécialisé. Les causes de la non conformité du
bilan d'imagerie était moins détaillées mais il constatait 33% d'TRM manquantes pour les
sarcomes des parties molles (11% dans notre étude).

Dans notre série, 22% des IRM des sarcomes des parties molles étaient non conformes (en
raison de 'absence d'injection de gadolinium, ou de séquences injectées non comparatives),
contre 13,7 % pour les tumeurs des parties molles tous diagnostics confondues. Cette différence
significative refléte la mauvaise application des régles de bases (Oncocentre) pour ce type de
tumeur.

Ray-Coquard® dans une étude lyonnaise en 2004 portant sur 100 sarcomes des parties molles
retrouve une prise en charge radiologique optimale dans 52% des cas. Les causes de bilan ne
sont pas détaillées dans cette étude. Styring9 en Suede, sur une population de 100 sarcomes
osseux et des parties molles, jugeait 25% des 55 IRM réalisées hors centres spécialisé, non
adaptées a la caractérisation lésionnelle contre 16% dans notre étude. Le bilan d'imagerie des
quelques 8 sarcomes osseux de notre échantillon était conforme dans 75% des cas, puisqu’il

manquait une scintigraphie et un TDM.

Nos résultats sont encourageants. Ils montrent une amélioration du soucis de conformité des
bilans diagnostics réalisés hors centres spécialisé€s , avec un taux d'IRM non conformes de
13,7% toutes lésions confondues. Le cas des sarcomes des parties molles, avec 22% des IRM
non conformes rappelle que les principes de base de I’IRM restent insuffisamment respectés.

28



Preuve anatomopathologique et RCP:

Oncocentre' rappelle que la biopsie ne doit étre réalisée qu'aprés un bilan d'imagerie complet
car elle pourrait en modifier I’aspect. La biopsie préalable avant le traitement permet de fixer
les limites de la résection chirurgicale . Pour une tumeur superficielle de moins de 3 cm, une
biopsie-exérése d'emblée est posssible®. En dehors de ce contexte, la résection chirurgicale doit
emporter des marges spécifiques en fonction du grade histologique précisé par la biopsie 2 et
doit emporter ce trajet de biopsie. On comprend donc la nécessité de réaliser la biopsie
percutanée en centre spécialisé afin de planifier celle-ci de facon consensuelle entre le
radiologue réalisant la biopsie sous guidage échographique ou scannographique, et le
chirurgien qui sera amen¢ a réséquer la tumeur. Lorsque la biopsie chirurgicale est indiquée,
elle sera faite par le chirurgien qui réalisera I’exérése ultérieure.

La littérature confirme ces données avec des marges de résection meilleures et des taux de
récidive significativement inférieurs quand les biopsies et éxereses sont réalisées en centre
spécialisé 111213,

On rappelle que la biopsie percutanée a l'aiguille peut avantageusement remplacer la biopsie
chirurgicale. Elle présente de nombreux avantages: disponibilité, absence d'abord chirurgical, le
plus souvent sans anesthésie générale, et moindre cotlt. Réalisée dans un centre spécialisé
entrainé, elle présente des performances remarquables (Spécificité¢ 100%, Sensibilité 95%,
valeur prédictive positive de 99% pour les tumeurs malignes et de 90% pour les tumeurs
bénignes)M’IS. Ceci se confirme dans notre étude (95% de biopsies contributives, 100% de
concordance pour les biopsies contributives). Dans notre expérience de concertation avec le
laboratoire d'anatomopathologie, le volume de la biopsie des tumeurs graisseuses, pour étre

suffisant et contributif, nécessite le plus souvent une biopsie chirurgicale.

On rappelle le cas isolé d'un avis de notre RCP demandé pour une fracture du col fémoral
enclouée alors qu'elle survenait sur un os pathologique (tumeur a cellules géantes). Une telle
prise de risque nous rappelle 1'intérét d'une 1'analyse précise du bilan radiographique avant toute
prise en charge chirurgicale des fractures osseuses, d'autant plus en l'absence de traumatisme
certain ou a faible cinétique. Une prise en charge similaire dans le cas d'une tumeur osseuse
maligne primitive est en effet a haut risque de dissémination tumorale et de dégradation du

pronostic pour le patient.
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Sur I'ensemble des tumeurs osseuses de notre échantillon, on constate qu'aucune tumeur
osseuse n'a été réséquée ou ni méme biopsiée avant RCP. La prise en charge de ces tumeurs

semble donc acquise dans la pratique courante.

Pour les 19 sarcomes des parties molles, 3 cas soit 16 % (2 sarcomes profonds et 1 superficiel).
ont été adressés apres exérése par un centre non spécialisé sans biopsie et sans avis RCP
préalable, avec des marges de résection non connues ou non satisfaisantes, facteur de récidive
et de mauvais pronostic. Ces 3 sarcomes présentaient des critéres cliniques et d'imagerie
suspects indiscutables qui auraient mérité une prise en charge spécialisée dans le cadre du
référentiel.

Ray-Coquard® dans une étude lyonnaise en 2004 sur 100 sarcomes des parties molles observait
le recours consultatif a la RCP avant toute biopsie dans seulement 7% des cas, une biopsie
avant chirurgie dans 42% des cas, et une discussion en RCP avant chirurgie dans 39% des cas.
Styring9 en Suede, sur 100 sarcomes des parties molles constatait 7% de biopsies et 8%
d'exerése avant avis du référent. Un telle attitude concernait en fait concernant uniquement des
sarcomes superficiels. L'ensemble des sarcomes profonds avaient été adressés pour avis avant
tout geste.

Marty’ en région Centre en 2009 sur 65 sarcomes avait recensé une discussion en RCP avant
biopsie dans 72% des cas de sarcomes (85% dans notre étude) et pour les sarcomes des parties
molles, une éxerese sans RCP ni biopsie dans 30% des cas (16% dans notre étude). Ces
résultats étaient significativement dépendant de la prise en charge initiale en centre spécialisé
ou non spécialisé.

On ne peut étendre nos résultats a I'ensemble de la région Centre. Mais si I'on considére que la
proportion de sarcomes opérés correspond au bassin de population pour lequel nous sommes
référents, ces résultats semblent encourageants et en progression par rapport aux €tudes

nationales et régionales antérieures.

Tout comme les biopsies et les éxéreses, la pertinence du bilan anatomopathologique des
sarcomes requiert une expertise que 1'on ne rencontre le plus souvent que dans les centres
spécialisés. L'étude de Ray-Coquard'® en 2012 en France et Italie, consistant en une relecture de
1463 lames de sarcomes des parties molles et osseux sur 2 ans (dont 90% interprétés hors
centre spécialisé) objective 44% de discordance lors de la seconde lecture par un expert : 35%
de discordance partielles concernant le grade histologique ou le sous-type de sarcomes et 8%

remettant méme en cause le diagnostic de malignité, posé par exces.
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L'imagerie permet-elle d'éviter les biopsies?

Les pathologies rencontrées intéressent de fagcon comparable les parties molles (56%) et 1'os

(44%), avec une majorité de 1ésions bénignes (60%) dans les 2 cas.

L'imagerie est incertaine dans 39% des lésions bénignes des parties molles et de telles 1ésions
justifient donc une confrontation avec I’anatomopathologie. Certains diagnostics de bénignité
sont proposés sur des arguments sémiologiques a I’imagerie, comme pour les lipomes,
synovites villo nodulaire, kystes arthro synoviaux ou les 1ésions vasculaire bénignes. Dans les
parties molles, les masses graisseuses constituent la problématique la plus fréquente des
dossiers adressées a notre RCP (34%) parmi lesquelles 17% se sont avérées malignes. Le
rapport malin/bénin pour ces tumeurs graisseuses étant d'environ 1/100'7 dans la population
générale, un 'tri' sélectif semble réalis¢ en amont de la RCP selon les facteurs de risque de

malignité rappelés dans Oncocentre'.

Sur les 39 1¢ésions des parties molles qui ont été biopsiées, donc de diagnostic incertain par
l'imagerie, 56% étaient des 1ésions bénignes et 44% malignes. La moitié des masses graisseuses
jugées atypiques et explorées par une biopsie complémentaire étaient des liposarcomes a
I’anatomopathologie. Par ailleurs, toutes les biopsies exéreéses d'emblées réalisées sur des
masses graisseuses superficielles sans atypies étaient des lipomes. Ces chiffres confirment bien
la fiabilité des criteres sémiologiques d’atypies apportés par I’imagerie des tumeurs des parties

molles.

Sur les 24 1¢ésions osseuses biopsiées sur des criteres d’atypie a I’imagerie, 50% des 1ésions
¢taient malignes. Pour les 1ésions osseuses bénignes, 1'imagerie restait incertaine dans 29% des
cas, ceux ci concernaient en particulier des 1ésions dont la caractérisation tissulaire pouvait étre
évoquée par l'imagerie mais justifiait la confirmation anatomopathologique par la biopsie tels

que certains chondromes ou dysplasies fibreuses.

Les gammes de diagnostics posés sur les seuls criteres 'radiologiques' de notre étude sont
communs avec la série de Stacy'® en 2007, portant sur sur 390 patients adressés pour avis

spécialisé onco-orthopédique. Dans notre échantillon, nous n’avons pas recueilli de demande
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d’avis concernant des ilots médullaires de moelle hématopoiétique ou des Iésions
myotendineuses traumatiques. Les gammes de Iésions confirmées par anatomopathologie
semblent proches de nos résultats également, y compris pour les 1ésions bénignes atypiques
osseuses ou des parties molles.

Seuls 3 cas de kyste arthro-synovial apparaissent en plus dans la gamme de nos 1ésions
biopsiées mais non opérées: 1 kyste acromio claviculaire trés remanié, et 2 structures kystiques
des extrémités, ou l'imagerie paraissait aspécifique. L'arriére pensée du synovialosarcome incite
probablement a la prudence et a la biopsie.

Styring9 en Suede entre 2004 et 2005 sur 464 tumeurs des parties molles, adressées
directement au centre référent des sarcomes (sans examens complémentaires préalable),
observe un ratio de 3 tumeurs bénignes pour 1 tumeur maligne, soit une plus forte proportion
de lésions bénignes que dans notre étude. L’exces de travail engendré lui semble acceptable
pour obtenir une prise en charge optimale des sarcomes.

Ces résultats confortent 1’intérét de la RCP permettant la confrontation imagerie et
anatomopathologique, et l'utilisation controlée des biopsies, dans les limites actuelles des
performances de I'imagerie.

Les progres techonologiques de I' imagerie par résonnance magnétique, appliquée aux tumeurs
musculo squelettiques permettent le développement de séquences IRM déja utilisées pour
d'autres organes telles que la diffusion, la perfusion, la spectroscopie ou les séquences
dynamiques. Leur utilisation en routine est limitée actuellement et s'oriente plutdt vers

I'évaluation post thérapeutique'’.

Limites de I'étude:

Cette ¢tude a été réalisée en prospectif sur la totalité des cas traités par la RCP du CHU de
Tours sur une période de 6 mois. Il s’agit d’un échantillon représentatif mais sans doute pas
exhaustif que I’on pourrait étendre au département ou a la région. En effet, le taux de tumeurs
osseuses et des parties molles adressés a la RCP par rapport a I'ensemble de ces tumeurs
existant dans la région n'est pas connue. Tous les cas de sarcomes de la région ne sont
probablement pas diagnostiqués. Et parmi ceux diagnostiqués, tous ne sont pas adressés a notre
RCP. Notre région étant étendue et certains départements étant plus proches géographiquement,
d'autres centres pourvus d’une RCP, il est raisonnable de penser que des patients sont adressés

a ces RCP.
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Du point de vue statistique, la grande disparité de tailles des échantillons de patients adressés
par un centre spécialisé et non spécialisé, n'a pas permis une analyse statistique entre ces 2
types de prise en charge. Notre effectif de sarcomes est réduit a 27 sarcomes, ce qui est faible
par rapport a la littérature, mais notre étude n'était pas portée spécifiquement sur les sarcomes.
Ce petit échantillon n'a pas permis de mettre en évidence de différences significatives entre les

parametres du recueil de données.

Taux d'incidences et de fuites:

Dans le recrutement de la RCP du CHU de Tours, 46% des patients viennent du département
d'Indre et Loire. Ce recours a la RCP est facilité par la proximité géographique, d’autant plus
qu’en grande partie, les praticiens ont été¢ formés au centre référent et devraient étre mieux
informés.

Sur les 14 patients du Loiret (9%), 6 sont passés par la RCP de leur département (dont 3 cas de
sarcomes), et 8 ont été adressés directement a la RCP de Tours sans avis préalable de la RCP
locale (aucun sarcome au sein de ces 8 patients). L’intérét de cette RCP d’orientation locale est
de faire un tri entre les 1ésions manifestement bénignes et celles nécessitant le recours a la RCP
régionale. La RCP d’Orléans est animée par un radiologue expérimenté et tres impliqué dans
I’imagerie des tumeurs de ’appareil moteur, ce qui assure la qualité des bilans effectués
localement. Dans les autres départements cette organisation n’est pour I’instant pas
envisageable et il faut en conséquence accepter de prendre en charge tous les dossiers de
tumeurs. Il existe un rayonnement de la RCP au-dela de la stricte région Centre puisque 17
patients (11%) sont adressés par des départements voisins de la région Centre, en grande partie

par proximité géographique préférentielle par rapport a d'autres RCP plus éloignées.

On constate une forte proportion de tumeurs malignes primitives pour les patients venant des
départements non dotés d'une RCP (36%) et du Loiret (41%), comparativement aux patients

d'Indre et Loire (13%), ce qui va dans le sens logique d’une premiére selection faite en amont.

Le nombre de sarcomes diagnostiqués parmis les patients d'Indre et Loire est de 6, il est de 2

pour le Loiret, 15 pour les autres départements de la région Centre et 4 hors région Centre. 33



Aucun cas de sarcomes n'était adressé par le département d'Eure et Loir. En se basant sur le
recensement INSEE 2010, on constate une incidence annuelle sur notre RCP de 2,10 sarcomes
diagnostiqués pour 100 000 habitants. Celle-ci est de 2,02 pour I' Indre et Loire, de 0,4 pour le
Loiret et 3,4 pour les autres départements en région Centre en excluant 1'Eure et Loir n'ayant
pas adressé de sarcomes a notre RCP. Marty’ constatait en 2009 une incidence annuelle
moyenne en région Centre (basée sur un recueil régional du nombre de sarcomes et non sur une
RCP) de 2,5 sarcomes pour 100 000 habitants, ainsi qu'une prise en charge initiale hors région
Centre dans 37% des cas. Notre incidence annuelle sur la RCP (2,10) est donc au dela de celle

attendue (1,5) si I'on prend en compte ces fuites.

L'incidence réelle des sarcomes en France n'est pas clairement connue, classiquement estimée
entre 1 et 3/100000 habitants mais récemment estimée a 5,9/100000 habitants en 2006 pour
Ducimetiére” qui concluait & un probable sous diagnostic des sarcomes en France. Ceci semble
se confirmer par le réseau national NETSARC?' collectant les nouveaux cas de sarcomes par
région depuis 2009 et observant une incidence annuelle de 5/100000 habitants au niveau
national, et 4,7/100000 en région Centre. L'incidence des sarcomes diagnostiqués en région
Centre est donc proche de celle du territoire frangais.

Quelles raisons peuvent expliquer notre taux inférieur (2,10) constaté sur notre RCP censée étre
représentative de la région Centre?

+ L'étude PMSI en région Centre* en 2007 étudiant 1'épidémiologie et la prise en charge
clinique pour les sarcomes osseux et des tissus mous retrouvait un taux de fuite élevé
pour les séjours chirurgicaux par ordre décroissant pour 1'Eure et Loir, le Cher, I'Indre et
le Loiret (de 68 a 33%) au profit majeur de 3 établissements : L'Institut Gustave Roussy
(IGR) et I'Assistance Publique des Hopitaux de Paris (APHP) pour les patients de I'Eure
et Loir, du Cher et du Loiret. Et le CHU de Limoges pour les patients de 1'Indre.

»  Marty’ soumettait également en 2009 I'hypothése d'un sous diagnostic des sarcomes en
région Centre du fait d'une population rurale moins préoccupée par sa santé et d'une
faible densité médicale dans les zones rurales.

 La carte du réseau de référence clinique des sarcomes NETSARC?' (disponible en
annexe 3) montre également une zone de 'désert de RCP' a 1'ouest de notre région, a la
contiguité avec la région Bourgogne ou I'on peut imaginer un acces et une information a

un avis spécialisé plus compliqué.
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* Les rares cas de sarcomes viscéraux n'étaient pas inclus dans notre étude et les cas
pédiatriques sont le plus souvent pris en charge par une RCP d'onco-pédiatrie
indépendante.

* La durée de 1'é¢tude, uniquement sur 6 mois.

Connaissant ces données épidémiologiques, on ne peut juger du taux de 1ésions malignes selon
l'origine géographique des patients, et on retiendra qu'il n'est pas constaté d'avantages de
diagnostics de sarcomes a proximité de notre RCP. De plus, les praticiens semblent adresser
leurs patients a la RCP la plus proche géographiquement, qui n'est pas selon ce critére
systématiquement celle du CHU de Tours tant la région Centre est étendue. Ceci se confirme
par la présence de 4 cas de sarcomes domiciliés dans des départements voisins (Sarthe et Maine
et Loire) hors région Centre mais proches de notre RCP et I'absence de cas de sarcomes issus
de 1'Eure et Loir (proche de 1'lle de France). On peut seulement faire un rapprochement entre le
comportement des praticiens disposant d’une RCP a proximité (comme en Indre-et-Loire), et
I"attitude adoptée et évaluée par Styring’ en Suéde, ou la caractérisation lésionnelle est confiée

plus facilement aux référents désignés pour tout type de 1ésions.

Efficacité des référentiels:

Les pathologies tumorales de I'appareil musculosquelettique sont particulierement variées et
peu fréquentes comme le confirme une moyenne de 6 nouveaux cas hebdomadaire dans notre
RCP pour un bassin de population de 3 millions d'habitants. Les sarcomes des tissus mous
représentent 1% de I’ensemble des tumeurs malignes et 1% des tumeurs des parties molles’. De
ce fait, les cliniciens ont une expérience limitée des sarcomes® . Depuis le milieu des années
80, I’intérét des structures spécialisées dotées dune RCP faisant intervenir
anatomopathologistes, oncologues, radiologues et chirurgiens a été clairement établi a toutes
les étapes de la prise en charge des sarcomes™>** . Environ 50% des sarcomes traités de fagon
adaptée sont des tumeurs curables”, les exéréses des sarcomes des tissus mous nécessitent des
marges étendues emportant également le trajet de biopsie préalable. Une exerése complete
(marges RO) présente un risque de récidive locale de 5 a 10% a 5 ans, de 50% en cas d'exérese
large incompléte (marges R1) et de 90% si elle est marginale (marges R2)**". Le taux de

récidive locale, les reprises délabrantes voir les amputations, le colit en terme de reprise

35



chirurgicale et de traitements complémentaires, et la survie globale sont significativement liés a

des exéreses initiales réalisées sans biopsie préalabe, en centre non spécialisé et sans

RCP'*!121328  confirmés par Marty’ en 2009 en région Centre.

Ces constations ont motivées la mise en place de centres référents nationaux et régionaux
dédiés a ces pathologies, dont le recours systématique est hautement recommandé pour toutes
ces tumeurs'°. Ces centres sont a l'origine des référentiels tel que 'Oncocentre'.
Chaque étape de la prise en charge pouvant étre réalisée en amont de la RCP y est détaillée :
* Jes signes cliniques devant alerter et faire suspecter un sarcome
* e bilan d'imagerie adéquat en fonction de l'origine de la tumeur (os ou parties molles)
* les modalités d'une éventuelle biopsie ou exerese, en insistant sur le recours nécessaire

a un centre spécialisé avant tout geste invasif

Mankin® en 1992, sur 597 sarcomes osseux et des parties molles, n' avait pas observé de
bénéfices par 1'édition de référentiels a 10 ans d'intervalle. Il concluait a un changement long
des habitudes. A l'inverse de Jansen-Landheer’® en 2006 aux Pays Bas, Perrier” dans une étude
franco-italienne en 2007, et Styring’ en Suéde en 2012, qui objectivent de facon significative le
bénéfice apres diffusion de référentiels et adhésion des praticiens concernés a ces guides de
bonne pratique: les bilans d'imageries pré-opératoires sont de meilleure qualité, le taux de
biopsie hors centre spécialisé chute nettement, associés a une diminution du taux de récidive
locale, des colits de prise en charge chirurgicale et de chimiothérapie, et enfin avec une
amélioration de la survie. Styring’ en Suéde recommande méme d'adresser directement au
centre 'Sarcomes' régional, tout patient présentant une masse des parties molles profonde ou de
plus de 5 cm superficielle, et ce, sans bilan d'imagerie ou biopsie. Leur référentiel est
volontairement simplifi€, en libre acces et diffusé a I'ensemble des structures et praticiens. La
diffusion facilitée de I'information par Internet, la formation spécifique et l'accés libre au centre

référent y aident sirement.

Les bilans d'imagerie dans notre région, sont le plus souvent réalisés en centre non spécialisé
(93%), sous l'impulsion du médecin généraliste ou spécialiste. Selon cette organisation, les
dossiers sont ensuite adressés a la RCP, qui occupe donc un role décisionnaire apres réalisation
d'un bilan a priori complet. Cette démarche correspond aux recommandations selon
Oncocentre' . Tous les sarcomes des parties molles de notre série (19 cas) présentaient des
critéres suspects, a savoir une localisation profonde (sous aponévrotique) ou une taille

supérieure a 5 cm. Ces résultats sont en accord avec Styringg. 36
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en 2005 en Angleterre, sur une série de 365 sarcomes des parties molles, observe
68% de délai excessif et un délai moyen était de 20 mois >, Clark®® également en Angleterre
en 2005 sur 159 sarcomes des parties molles observe 20% de délais jugés excessifs. Georges33
et Grimer™* en 2012, et Styring’, ont analysés ces délais excessifs et les attribuent a l'intervalle
occupé par la réalisation des examens complémentaires prescrits par le médecin généraliste et
la demande d'avis au centre sarcomes. A l'inverse, les délais étaient nettement réduits en
adressant les patients d'emblée au centre sarcomes ou via un référent réactif, travaillant en
collaboration avec le centre.

Dans notre série (27 sarcomes), 15 durées d'évolution étaient connues dont 10 supérieures a 3
mois parmi lesquelles 6 supérieures a 1 an. Sur 10 durées d'évolution connues de sarcomes des
parties molles, 5 étaient supérieures a 3 mois.

Les délais de prise en charge sont donc ici ausssi également excessifs, malgré le fait que tous
les sarcomes avaient des critéres initiaux suspects. On peut conclure qu'il persiste un défaut

d'information des médecins prenant en charge ces patients (médecins généraliste, spécialistes

ou radiologues) dans notre région.

Quelles solutions sont envisageables pour réduire ces délais, obtenir des bilans d'imagerie de

meilleure qualité et limiter les chirurgies hors référentiel?

A I'échelon national et interrégional, le réseau NETSARC?! se met en place depuis 2009, sous
la forme de 7 inter-régions, structurées par des référentiels communs et RCP communiquant par
visioconférence pour les cas difficiles. Les 3 sites référents sont 1'Institut Gustave Roussy a
Paris, et les CHU de Bordeaux et Lyon, associés a 16 centres de compétence dont notre RCP.
Ce projet prend modele sur 1'organisation des pays nordiques en matiere de sarcomes. Les
améliorations attendues sont: un meilleur maillage territorial, la relecture systématique
nationale des lames histologiques, 'amélioration du dépistage, la réduction des délais
diagnostiques, la limitation des erreurs de prise en charge et 1'acces facilité aux études cliniques

et innovations techniques thérapeutiques.

A I'échelon régional, il parait logique de s'inspirer de principes similaires:
- une diffusion optimisée du référentiel, une information simple destinée a une population plus

large et un acces facilité au centre référent. 37



- la mise en place de RCP d'orientation ou équipes référentes intermédiaires réactives et
connues de tous les praticiens a proximité, dont le réle serait 1'orientation rapide des patients
suspects de sarcomes et la réalisation et transmission sans délai des bilans d'imagerie nécessaire
et suffisant a la RCP de Tours, a I'image de la RCP d'orientation d'Orléans .

Ce dispositif nécessite I'amélioration et I'extension des systémes de télétransmission des
imageries permettant un avis référent rapide et sans délai de consultations, d'autant plus pour

les zones géographiques éloignées d'une RCP.

Reste la question des pratiques chirurgicales hors référentiels itératives. Une réflexion quant a
la formation chirurgicale initiale et continue et les modalités d'abord de ces chirurgies est peut
étre nécessaire, telle que le 'Crew Resource Management', utilis¢ au départ pour 1'aérospatial.
Cette procédure visant a prévenir les risques liés aux mauvaises applications des protocoles a
¢été récemment testée sur des équipes chirurgicales de Geneve avec des résultats

35
encourageants .
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V. Conclusion :

En région Centre, on constate que I’application du référentiel “Oncocentre” permet que la
majorité des dossiers qui sont adressés pour avis aupres de la RCP centralisant les sarcomes,
arrivent avec un bilan réalisé en amont. Les principaux écueils qui persistent dans le bilan des
tumeurs des parties molles concernent encore preés de 1 IRM sur 7, non conformes, et I'absence
fréquente de radiographies. On déplore dans notre échantillon, 16% d'éxéreses de sarcomes des
parties molles dont I’anatomopathologie est incertaine, en dépit des recommandations du
référentiel. La tentation de la “boulectomie” sans preuve et sans marges suffisantes reste le
véritable enjeu de la mission d’information et d’éducation des sociétés savantes relayées par
nos RCP et I’édition de leurs référentiels. La prise en charge des tumeurs osseuses est quant a
elle bien plus conforme, et ne pose qu’exceptionnellement de probléme. Les modalités de
diagnostiques de notre RCP allient performance et contréle des moyens : 1'imagerie seule est
suffisante au diagnostic pour deux tiers des Iésions bénignes, les biopsies percutanées sont
particulierement contributives (95% de concordance anatomopathologique avec I’histologie
définitive) et 1 biopsie sur 2 caractérise une lésion maligne. A I'image du réseau national
NETSARC, I'amélioration de ces écueils a I'échelon régional incite a la mise en place de
référents départementaux disposant de systemes de télétransmission efficace, comme c'est le
cas dans notre région, pour le département du Loiret. Ce maillage humain et technologique
facilite le recours consultatif a la RCP référente sans délai. Les chirurgies itératives hors
référentiel qui persistent, soulévent le probléme d’une approche plus « comportementale » et

pourraient faire 1’objet d’analyses spécifiques, nécessaires a leur compréhension.

Déclarations d'intérét:

Les auteurs déclarent ne pas avoir de conflits d’intérét en relation avec cet article.
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Introduction et mise en garde :

ATTENTION

La prise en charge des tumeurs de l'appareil moteur obéit a des régles qui font désormais
'objet d'un consensus et qui devraient éviter certaines erreurs engageant parfois le pronostic
vital et souvent le pronostic fonctionnel.

Ces erreurs surviennent surtout lors de la prise en charge des tumeurs primitives, osseuses ou
des parties molles. Les métastases osseuses posent rarement un probléme diagnostique sauf
quand elles sont révélatrices.

Pour les tumeurs primitives, le diagnostic repose sur la biopsie.

La stratégie thérapeutique est décidée a partir du bilan d'imagerie, qui doit impérativement
étre fait avant toute biopsie pour que celle-ci ne perturbe pas l'interprétation des images.

Tous ces dossiers doivent donc étre discutés au cours de Réunions de Concertation
Pluridisciplinaire (RCP) spécialisées. Le recours rapide a un centre spécialisé est requis
pour les sarcomes.

Le but de cette présentation est d’inciter a adresser rapidement les malades vers ces centres de
recours, et donc en quelque sorte & mieux « reconnaitre» un sarcome avant les gestes
chirurgicaux. Nous n’entrerons pas ici dans les discussions diagnostiques ou thérapeutiques.

1 - LES TUMEURS DES PARTIES MOLLES

La malignité de ces tumeurs est trop souvent sous-estimée.

Rappel épidémiologique :

L'incidence des tumeurs des parties molles est difficile a préciser.

Rydholm estime l'incidence annuelle des lipomes a 0,5 / 1000 et l'incidence annuelle des sarcomes des
parties molles a 1,8 / 100 000. On peut considérer que le rapport entre les tumeurs malignes et les tumeurs
bénignes est de l'ordre de 1 / 100. Ceci explique qu'on peut toujours prendre le pari qu'il s'agit d'une
tumeur bénigne avec un risque d'erreur de 1 %... Mais ce risque varie avec le si¢ge et les dimensions de la
tumeur.

Les sarcomes des parties molles siegent environ (données A. Babinet, Cochin) pour 63% sur le membre
inférieur (avec une majorité au niveau de la cuisse), 24% sur le membre supérieur, 13% au niveau du
tronc et du rétro-péritoine.

Ils sont plus souvent profonds (70 % sous aponévrotiques) que superficiels au niveau des membres.

Rydholm a analysé une série de 428 malades ayant un lipome et une série de 278 sarcomes des parties

molles. La comparaison des 2 populations montrait que :

- selon la taille (indépendamment de la localisation et de la profondeur) le ratio lipome/sarcome était
150/1 pour les tumeurs de moins de 5 cm et 20/1 pour les tumeurs de plus de 5 cm. Pour les tumeurs de
plus de 10 cm le ratio lipome / sarcome était 6/1.

- au niveau de la cuisse (indépendamment de la taille et de la profondeur) le ratio lipome /sarcome était
6/1

- pour les tumeurs sous aponévrotiques (indépendamment de la taille et de la localisation) le ratio
lipome/sarcome était 4/1
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Les métastases sont surtout pulmonaires (63%), puis dans les tissus mous (10%) , les os (5%), et dans
plusieurs sites dans environ 15% des cas.

Le risque de récidive locale varie beaucoup selon les séries, de 6 & 30% en fonction de
- Lataille de la tumeur
- La qualité de I’exérese
- L’existence d’une nécrose tumorale
- Laréalisation d’une radiothérapie post opératoire
- La distalité (aux membres supérieurs).

Le pronostic général est li¢ a la taille, le grade et 1’existence de nécrose, la présence d’emboles tumoraux
et la qualité de I’exérese.

On voit bien que la prise en charge fait entierement partie du pronostic, local et général des
malades.

Le diagnostic d’hématome ne doit étre retenu que s’il y a une notion de traumatisme, la présence
d’autres hématomes ou ecchymoses, ou en cas de traitement anti-coagulant a dose efficace. Dans tous les
autres cas, le diagnostic de tumeur doit étre évoqué (intérét de 1’échographie ou du Doppler).

On peut conclure qu'une tumeur des parties molles ayant une des caractéristiques suivantes :
e diametre > 5 cm (quelles que soient sa profondeur et sa localisation)
localisée a la cuisse (quelles que soient sa profondeur et sa taille)
un siege sous aponévrotique (quelles que soient sa localisation et sa taille)
une augmentation de volume réguliere
un aspect d’abces mais sans signe général infectieux (développement rapide et
inflammatoire, sans fievre)
doit étre considérée comme un sarcome jusqu'a preuve histologique du contraire.

Le bilan initial de cette 1ésion doit donc se faire COMME SI il s’agissait d’un sarcome.

BILAN INITIAL D'UNE TUMEUR DES PARTIES MOLLES

Toute tumeur des parties molles apparaissant chez un malade sans antécédents de traumatisme et
évoluant depuis plusieurs semaines doit faire 1'objet d'une biopsie, surtout si son diametre est
supérieure a 5 cm , qu'elle siege a la cuisse, qu'elle est sous aponévrotique, d’augmentation de
volume régulier ou d’aspect inflammatoire sans signe infectieux général.

La biopsie ne doit étre faite qu'apreés avoir réalisé un bilan local complet et en particulier I'lRM qui
sera modifiée si elle est faite apres la biopsie. Elle sera réalisée au mieux sous imagerie (pour éviter
une zone nécrotique) et I’aide d’une aiguille > ou = 16 Gauges (recommandations de ’ESMO).

1.1 BILAN D'EXTENSION LOCOREGIONALE

Objet : confirmer l'existence d'une tumeur et de préciser son siege (sus ou sous-aponévrotique) et ses
rapports anatomiques afin de choisir le site et la voie d'abord de la biopsie et d'apprécier les possibilités
d'exérese.

Cette imagerie ne permet pas le diagnostic de malignité ni de nature sauf dans des cas tres particuliers.

1.1.1 Pour les tumeurs de petite taille (inférieure a 5 cm) et sous cutanées
échographie : permet de préciser avec certitude le caractére extra-aponévrotique de la tumeur.
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Si la tumeur siége en regard d'un carrefour vasculo-nerveux (triangle de Scarpa, creux poplité, creux
axillaire, pli du coude) ou si I'échographie ne permet pas de confirmer avec certitude son caractere extra-
aponévrotique, on fait le bilan préconisé pour les tumeurs de taille supérieure a 5 cm.

1.1.2 Pour les tumeurs de taille supérieure a 5 cm ou siégeant en regard d'un carrefour vasculo-
nerveux :

1. clichés radiographiques systématique de face et de profil a la recherche de calcifications.

2. En présence de calcifications ou d'ossifications, un scanner (sans injection) précisera leur
localisation par rapport a 1'os et leur forme. Ceci permet de diagnostiquer et de surveiller une
myosite ossifiante ou de confirmer le diagnostic d'hémangiome devant des phlébolites. En cas de
doute, une IRM est nécessaire.

3. En I'absence de calcifications , une IRM est nécessaire :

-> Si la tumeur est sous cutanée et si elle respecte 1'aponévrose musculaire ou le fascia :

ces tumeurs souvent peu volumineuses seront enlevées en un temps sans biopsie préalable. Mais
cette exérése doit impérativement respecter l'aponévrose, pour permettre une reprise
carcinologique en cas de tumeur maligne.

-> Si la tumeur ne respecte pas l'aponévrose musculaire ou si elle est profonde, sous
aponévrotique. Toutes les études concluent a la supériorité de I'IRM par rapport au scanner dans
le bilan d'extension des tumeurs des tissus mous. Le scanner peut étre utilisé en complément s'il y
a une altération des structures osseuses de voisinage.

Les critéres les plus utilisés pour évoquer une tumeur maligne sur I'RM sont la taille
supérieure a 5 cm, la présence de nécrose, I'envahissement des tissus adjacents et la prise de
contraste intense et précoce apres injection. Mais aucun de ces critéres n'est
pathognomonique.

Une artériographie ou une phlébographie peuvent étre demandées en fonction des conditions
locales. Une hyper-vascularisation peut justifier une embolisation avant la biopsie et avant
l'exérese (I'examen anatomopathologique reste possible si les prélévements sont faits dans les 48h
suivant l'embolisation).

1.2 BILAN D'EXTENSION GENERALE : TDM thoracique et écho abdominale

Le scanner pulmonaire doit étre fait dés le diagnostic histologique confirmé. Les tomographies sont
inutiles. Environ 10% des malades ont des métastases synchrones.

La localisation hépatique des métastases est exceptionnelle a part dans les sarcomes intra-abdominaux ou
rétro-péritonéaux. Il est cependant prudent de demander une échographie abdominale dans le bilan.

Les métastases osseuses sont exceptionnelles, la scintigraphie osseuse n'est pas systématique en dehors de
points d'appel cliniques ou d'altération de la trame osseuse sur les radiographies standards. De la méme
facon, la TDM encéphalique n’est demandée que sur point d’appel.

1.3 LA BIOPSIE

Cette biopsie doit ramener un fragment d'environ 2 cm’ pour étre siir d'avoir un fragment représentatif
d'une Iésion qui peut étre hétérogene (tissu tumoral viable a c6té de zones de nécrose), et permettre
différents examens complémentaires en particulier en immuno-histochimie. L’ensemble du prélévement
doit étre adressé a un seul laboratoire.

On peut étre amené a se passer de cette biopsie pour les petites tumeurs de moins de 3-4 cm pour
lesquelles une biopsie-exérése large est réalisable d'emblée sans dégat tissulaire ou fonctionnel. Une
solution intermédiaire est la biopsie au "true-cut", a condition qu’elle raméne suffisamment de tissu pour
permettre un diagnostic et qu'elle soit réalisée selon un trajet pouvant étre inclus dans un abord chirurgical
ultérieur.
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Dans les cas complexes, les modalités de biopsie doivent étre discutées en Réunions de Concertation
Pluridisciplinaire (RCP).

La biopsie chirurgicale obéit a des regles strictes dont le non-respect peut compromettre le
traitement et parfois amener a une amputation : elle est au mieux réalisée par le chirurgien qui
assurera l'exérese. Des cette étape il est donc souhaitable de diriger le malade vers un centre de
recours.
Si la biopsie est réalisée, quelques regles doivent étre respectées :
- avec une incision longitudinale au niveau des membres. En évitant dissection ou
décollement.
- abord tumoral le plus direct possible facilitant une exérese du trajet lors du temps d'exérese.
- abord du seul compartiment atteint en veillant a ne pas contaminer un compartiment
adjacent ou un plan de dissection adjacent : ceci revient a faire des biopsies trans-
musculaires.
- emplacement de l'incision ne compromettant pas un éventuel lambeau de couverture
musculaire.
- hémostase soigneuse, drain sortant dans la cicatrice ou au contact d'une de ses extrémités.

I1 est souhaitable de faire une analyse extemporanée du tissu prélevé pour s'assurer que celui-ci contient
des fragments tumoraux analysables et non pas une nécrose ou une simple réaction en périphérie de la
tumeur.

Idéalement le prélevement doit étre envoyé immeédiatement a 1’état frais au laboratoire
d’anatomopathologie, qui pourra en congeler une partie pour 1’analyse immunohistochimique.

Ceci suppose que le chirurgien ait prévenu a ’avance I’anatomopathologiste de I’arrivée de ce
prélevement et des conditions dans les quelles il devait étre transporté

Une lésion infectieuse peut simuler une tumeur : au moindre doute un prélévement bactériologique doit
étre associé a la biopsie.

2 - LA PRISE EN CHARGE D'UNE TUMEUR PRIMITIVE OSSEUSE

Ces tumeurs surviennent chez des personnes plus jeunes et sont localisées le plus souvent autour du
genou.
L'aspect sur la radiographie standard permet souvent d'évoquer une pathologie bénigne ou maligne.

Devant toute 1ésion osseuse il faut évoquer une lésion tumorale, bénigne ou maligne, mais aussi une
lIésion infectieuse ou parasitaire (échinococcose) ou une lésion métabolique (hyperparathyroidie). Une
biopsie est donc presque toujours nécessaire. Le dossier est discuté le plus tot possible, dés la suspicion
diagnostique et avant tout geste. L’orientation vers un centre spécialisé s’impose.

2.1 Un bilan d’imagerie locorégional peut étre demandé s’il ne retarde pas la prise en charge du malade
vers une structure de référence.

Il permet d’orienter la biopsie qu’il précede et comporte :
- une scintigraphie
- un scanner : il apprécie les lésions corticales
- une IRM : indispensable, elle précise 1’extension intra-médullaire, dans les parties molles et en
intra-articulaire
- éventuellement une artériographie
Ce bilan sera associé au bilan général
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2.2 La biopsie : Il est maintenant possible dans un centre spécialisé d'obtenir en 48 h le bilan d'imagerie et
de faire la biopsie, ce qui permet de débuter la chimiothérapie aussitdt si le malade nécessite un traitement

néoadjuvant.

2.3. cas particuliers :

Dans quelques cas la clinique et 1'imagerie permettent de faire le diagnostic sans qu'une biopsie soit

nécessaire :

- cortical defect ou fibrome non ossifiant découvert fortuitement sur une radio faite pour une autre
raison.

- survenue brutale d'une douleur aprés un effort important avec sur I'imagerie un trait de fracture
non déplacé et un début de cal apparaissant rapidement qui doit faire évoquer une fracture de fatigue .

- tumeur lytique évocatrice d'hyperparathyroidie qui doit faire pratiquer un bilan phosphocalcique,
qui peut permettre d'éviter une biopsie ou de rendre son interprétation plus facile.

3 - LA PRISE EN CHARGE DES METASTASES OSSEUSES AU COURS D'UN CANCER CONNU

ATTENTION : Une lésion unique avec un antécédent de cancer connu peut étre une métastase de
ce cancer ou une métastase d’un autre cancer ou une tumeur primitive osseuse.

Pour ne pas compromettre le traitement d’une éventuelle tumeur primitive, il peut étre nécessaire de
confirmer le diagnostic par une biopsie avant tout traitement.

Ceci est particulierement important pour les 1ésions des os longs ou 1’ostéosynthése d’une supposée
métastase qui se révele étre une tumeur primitive compromet gravement le pronostic fonctionnel du
membre et le pronostic vital.

la décision peut s’aider de 1’arbre qui suit

Antécédent de cancer connu

oui oui Non
Cancer ostéophile Iésion osseuse non typique de
et métastase (aspect ou localisation)
a haut risque * ou
et facteur de risque connu pour
delai d’apparition de la cancers multiples (prédisposition
localisation compatible avec génétique)
I’histoire du malade
Discussion pour prise en charge Discussion en RCP de recours
adéquate Abord biopsique

(*) Ce risque concerne le pronostic vital a court terme (ex . lésion pulmonaire déja tres évoluée et image osseuse
sur un site habituel de métastase)

Bilan d’imagerie devant la découverte d’une localisation osseuse :

- La scintigraphie osseuse est demandée en cas de douleurs, dans certains bilans d’extension au
diagnostique et parfois lors de bilans périodiques.

- la radiographie standard des zones douloureuses ou fixant a la scintigraphie reste un examen a réaliser
- L'IRM est I'examen le plus utile dans les métastases du rachis car 1'ensemble des vertébres est visible.
Elle sera pratiquée réguliérement (tous les 6 mois) dans le suivi des localisations osseuses.

- Le scanner n’est utile que si un geste de vertébroplastie est envisagé, pour apprécier le mur postérieur.

Référentiels OncoCentre : sarcomes et tumeurs de 1’appareil locomoteur — réunion du 03/09/10 7




4 - LA PRISE EN CHARGE D'UNE METASTASE REVELATRICE

C'est en général le probléme diagnostique posé par une l€sion osseuse douloureuse du rachis ou du bassin
chez une personne agée de plus de 50 ans.

4.1. la scintigraphie osseuse montre des fixations multiples : le diagnostic de métastases est presque
certain

La scintigraphie doit étre interprétée en fonction de la clinique et des radiographies standard, en
particulier des atteintes arthrosiques.

Aprés un examen clinique complet, un bilan biologique adapté aux orientations cliniques et un bilan
d’imagerie des lésions, I’attitude la plus logique est la réalisation précoce d’une biopsie osseuse
percutanée sur la localisation la plus facilement accessible, pour avoir une orientation histologique rapide,
qui guidera la suite du bilan. Cela peut éviter des explorations agressives, en particuliers endoscopiques
demandées a titre de bilan “ systématique .

Les recherches privilégieront celle d’un cancer primitif pour lequel on pourra proposer un traitement
« efficace », malgré la présence de métastases (sein, thyroide, prostate ...).

4.2. la scintigraphie montre une fixation unique : il faut éliminer une tumeur primitive
L'histoire et I'examen clinique ainsi que la biologie permettent une orientation diagnostique.

En I’absence de signe clinique ou anamnestique pouvant orienter le bilan vers un primitif (sein...),
I’équipe qui recoit le malade demande une IRM et éventuellement une TEP :
- Soit on s’oriente vers une métastase (fixation ailleurs hautement suspecte d’étre le primitif
correspondant éventuellement a la clinique le cas échéant)
- Soit on confirme une 1ésion unique et ses caractéristiques vont faire orienter le malade vers un
centre de recours sans autre examen

Une biopsie osseuse percutanée est possible, mais son site doit étre discuté avec le chirurgien orthopédiste
et/ou le neurochirurgien qui prendra en charge le malade s’il s'agit au final d'une tumeur primitive.

Avant cette biopsie il est souhaitable :

-_de ne pas utiliser d'antiseptique ou de produit de contraste a base d'iode pour ne pas
retarder la réalisation d'une scintigraphie a l'iode en cas de cancer thyroidien.

- de faire au moins une échographie abdominale avant tout geste osseux pour éliminer une
tumeur rénale. En effet, les métastases de cancer du rein sont souvent hypervascularisées et peuvent
nécessiter une embolisation préalable pour éviter un saignement difficile a contrdler.

4.3. la métastase est révélée par une fracture pathologique

La encore, en I’absence d’élément clinique ou biologique évocateur d'un cancer primitif, et en 1’absence
d’antécédent pertinent personnel de cancer a risque osseux il faut éliminer une tumeur osseuse primitive
avant d'envisager le traitement chirurgical de cette fracture.

Le premier examen d’orientation est la scintigraphie osseuse .

En cas de fixations multiples, le diagnostic de métastases est confirmé. Le traitement chirurgical, qui
permettra une biopsie (éventuellement extemporanée), n'aura pas a €tre carcinologique. Le but est de
supprimer la douleur et de redonner rapidement une autonomie satisfaisante.

En cas de fixation unique a la scintigraphie, une tumeur primitive doit étre suspectée (cf supra).

Attention : le traitement chirurgical d'une fracture pathologique en méconnaissant son caractere
primitif entraine une dissémination tumorale pouvant compromettre gravement le pronostic.
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5 - IMAGERIE DANS LA PRISE EN CHARGE DES TUMEURS OSSEUSES ET DES PARTIES
MOLLES

- La radiographie standard est indispensable pour les tumeurs osseuses ou des parties molles (sauf
pour les tumeurs de moins de 5 cm et sous-cutanées): elle comportera deux incidences
orthogonales : face, profil.

- L’échographie : peut orienter sur la nature liquidienne ou tissulaire d’une masse des tissus mous et
préciser le caractére homogéne ou hétérogeéne de la 1ésion, mais reste un examen insuffisant pour
le bilan pré-opératoire d’une masse tumorale.

- Le doppler précisera la présence ou I’absence de structures vasculaires au sein de la masse.

- Le scanner :

o Permet I’analyse de la corticale osseuse et la composante calcique d’une tumeur osseuse
ou des parties molles.

o Comprend une étude tri-dimensionnelle dont des coupes horizontales (plan de référence
anatomique pour le chirurgien).

o Comporte une injection d’iode apres les coupes sans injection dans la plupart des cas pour
compléter les coupes effectuées sans injection. (Etude de la composante vasculaire
tumorale) ;

- LIRM.:

o Doit toujours étre effectuée avant la biopsie +++.

o Comporte des coupes dans les trois plans avec systématiquement des coupes horizontales :
plan anatomique de référence.

o Permet la réalisation de coupes apres injection de Gadolinium suite aux coupes réalisées
sans injection dans une séquence identique.
Exemple : coupes EST1 et EST1 injectées ou EST1 FATSAT et EST1 FATSAT injectées.
Ne jamais réaliser des séquences EST1 FASAT injectées seules pour apprécier la
vascularisation d’une masse.

o Des séquences en EGT2 sont effectuées pour le bilan de masses articulaires : (synovite
villo-nodulaire). En effet 1’écho de gradient T2 montre nettement les artéfacts liés aux
dépots d’hémosidérine.

- REMARQUES :

1) Pour les tumeurs des os et dans tous les cas possibles pour les tumeurs des parties molles :
= Préciser la distance du pole supérieur et inférieur de la Iésion par rapport a un plan
anatomique précis (interligne articulaire ou saillie anatomique) (tubérosités etc ...)
ceci afin de réaliser un repere pour le chirurgien lors de 1’intervention.
= Explorer tout le segment osseux tumoral avec les articulations sus et sous jacentes
(tumeur osseuse) ou tout le membre pour les tumeurs des parties molles lorsque
celles-ci siegent en distalité.

2) Réaliser une planche de synthése systématique comportant :
= La mesure de la tumeur selon les plus grands axes notamment vertical, transversal,
antéro-postérieur.
= La distance des pdles supérieur et inférieur de la tumeur par rapport aux reperes
anatomiques.

3) Au cours du suivi :
= Insister pour que le patient rapporte son dossier afin d’effectuer des examens
strictement comparables en ce qui concerne le plan anatomique de référence et le type
de séquence effectuée.
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Annexe 2:

N° cas Sexe Age Sympt. Initial Durée d'évolution Localisation Taille Diagnostic Anapath
1 F 61 ans Tuméfaction 2 mois Tronc 5,0cm masse graisseuse sans atypie
2 H 50 ans Fortuit Inconnue Membre inf. 3,2cm masse graisseuse sans atypie
3 H 63 ans Douleur 6 mois Tronc 4,0cm lymphome non hogkinien B
4 F 57 ans Fortuit Inconnue Membre sup. 4,3cm masse kystique sans atypies
5 F 52 ans Tuméfaction Inconnue Tronc 4,0cm masse graisseuse sans atypie
6 H 68 ans Fortuit Inconnue Tronc 7,0cm élastofibrome
7 F 52 ans AEG 2 mois Membre inf. 14,0cm sarcome indifférencié grade 3
8 F 80 ans Tuméfaction 3 mois Membre inf. 14,0 cm myxofibrosarcome grade 3
9 F 67 ans Tuméfaction 36 mois Membre sup. 5,0cm masse kystique sans atypies
10 H 78 ans Tuméfaction Inconnue Membre inf. 15,0cm sarcome inclassable
11 H 72 ans Tuméfaction 18 mois Membre inf. Non mesurable liposarcome haut grade
12 F 19 ans Douleur Inconnue Membre inf. 2,0cm tissu fibreux aspécifique
13 F 62 ans Tuméfaction 4 mois Membre inf. 16,0 cm masse graisseuse sans atypie
14 H 44 ans Douleur 12 mois Membre inf. 3,0cm
15 F 44 ans Tuméfaction Inconnue Membre sup. 2,3cm tumeurs a cellules géantes
16 F 25 ans Douleur 2 mois Membre inf. 5,0cm synovite villo nodulaire
17 H 71ans Tuméfaction Inconnue Membre sup. 7,4cm sarcome indifférencié grade 3
18 H 67 ans Tuméfaction Inconnue Membre sup. 17,0cm liposarcome bas grade
19 F 76 ans Tuméfaction 4 mois Membre inf. 3,5cm tumeur a cellules fusiforme
20 H 41 ans Fortuit Inconnue Tronc 4,0cm masse graisseuse sans atypie
21 F 32ans Tuméfaction 36 mois Membre inf. 3,0cm masse kystique sans atypies
22 F 82 ans Fortuit Inconnue Membre inf. 9,0cm liposarcome grade 3
23 F 77 ans Douleur 4 mois Tronc 13,0cm abces
24 H 80 ans Tuméfaction 6 mois Membre sup. 10,0 cm kyste synovial
25 F 45 ans Fortuit Inconnue Membre inf. 10,0 cm liposarcome bas grade
26 F 60 ans Tuméfaction Inconnue Membre sup. 3,5cm
27 F 59 ans Douleur 6 mois Tronc 9,5cm abces
28 H 38 ans Douleur 2 mois Membre inf. 4,0cm sarcome grade 3
29 F 42 ans Douleur 6 mois Membre inf. 2,0cm masse graisseuse sans atypie
30 F 17 ans Douleur 48 mois Membre inf. 4,2 cm tumeur vasculaire
31 H 69 ans Tuméfaction 3 mois Membre inf. 3,0cm liposarcome bas grade
32 F 59 ans Douleur 6 mois Tronc 4,0cm elastofibrome
33 F 53 ans Tuméfaction 60 mois Membre sup. 6,5cm lipome
34 F 38 ans Tuméfaction 6 mois Membre inf. 3,0cm kyste synovial
35 F 61ans Douleur 24 mois Membre sup. 4,5cm lipome
36 F 54 ans Tuméfaction 4 mois Membre sup. 6,0 cm lipome
37 H 65 ans Tuméfaction Inconnue Tronc 12,0 cm liposarcome bas grade
38 F 73 ans Tuméfaction 2 mois Membre inf. 3,8cm lipome
39 F 40 ans Tuméfaction 6 mois Membre sup. 5,5cm lipome
40 F 77 ans AEG 12 mois Membre inf. 11,0cm kyste synovial
41 H 82 ans Tuméfaction 48 mois Membre sup. 10,0 cm lipome
42 F 30 ans Douleur Inconnue Membre inf. 2,4cm masse graisseuse sans atypie
43 F 62 ans Tuméfaction Inconnue Membre inf. 4,0cm
a4 H 83 ans Tuméfaction Inconnue Membre inf. 8,0cm masse graisseuse avec atypie
45 H 62 ans Fortuit Inconnue Membre inf. 1,0cm tumeur vasculaire
46 H 52 ans Tuméfaction 12 mois Tronc 10,0 cm liposarcome bas grade
47 H 62 ans Tuméfaction Inconnue Tronc 3,0cm tumeur maligne nerveuse
48 H 32 ans Douleur 60 mois Membre sup. 3,0cm tumeur bénigne nerveuse
49 H 76 ans Douleur 4 mois Membre sup. 10,0cm tumeur a cellules fusiforme
50 F 74 ans Tuméfaction 60 mois Membre inf. 6,0cm maladie du hoffa
51 H 52 ans Tuméfaction Inconnue Membre inf. 3,0cm métastase carcinome épidermoide digestif
52 H 63 ans Tuméfaction 6 mois Membre inf. 1,8 cm schwannome
53 H 62 ans Tuméfaction 6 mois Membre inf. Non mesurable tumeur bénigne nerveuse
54 H 21ans Douleur 1 mois Membre sup. 6,0cm maladie des griffes du chat
55 F 44 ans Douleur 12 mois Membre sup. 6,0 cm masse graisseuse sans atypie
56 H 66 ans AEG 4 mois Membre inf. 18,0cm masse graisseuse avec atypie
57 H 81 ans Tuméfaction Inconnue Membre inf. 8,0cm sarcome grade 3
58 F 25 ans Tuméfaction Inconnue Membre sup. 8,0cm tumeur vasculaire
59 F 84 ans Tuméfaction 2 mois Membre inf. 12,0cm sarcome grade 3
60 F 35ans Tuméfaction Inconnue Membre sup. 14,0 cm synovite villo nodulaire
61 H 62 ans Tuméfaction Inconnue Membre inf. 7,0cm masse graisseuse sans atypie
62 H 63 ans Tuméfaction 6 mois Membre sup. 9,0cm
63 H 37 ans Douleur 6 mois Membre inf. 1,5cm synovite villo nodulaire
64 H 42 ans Douleur 3 mois Membre inf. 2,0cm kyste synovial
65 H 49 ans Tuméfaction Inconnue Membre sup. 15,0 cm rhabdomyosarcome grade 3
66 H 62 ans Tuméfaction 5 mois Tronc 50cm lipome
67 H 72 ans Douleur Inconnue Membre inf. 5,0cm kyste synovial
68 F 42 ans Tuméfaction 2 mois Membre inf. 55cm tumeur a cellules fusiforme
69 F 29 ans Tuméfaction Inconnue Membre sup. 3,2cm tumeur vasculaire
70 H 71 ans Tuméfaction Inconnue Membre sup. 4,0 cm tumeur fibreuse
71 F 64 ans Tuméfaction Inconnue Tronc 4,0cm cytostéatonécrose
72 F 66 ans Tuméfaction Inconnue Membre sup. 6,0 cm masse graisseuse sans atypie
73 F 73 ans Tuméfaction Inconnue Membre sup. 3,5cm tumeur a cellules fusiforme
74 H 18 ans Tuméfaction 1 mois Membre sup. 3,0cm abces
75 H 54 ans Tuméfaction Inconnue Membre inf. 16,0cm lipome
76 F 68 ans Tuméfaction 2 mois Membre inf. 8,0cm léiomyosarcome grade 3
77 F 18 ans Douleur 6 mois Membre sup. 1,0cm synovite villo nodulaire
78 F 55 ans Douleur 24 mois Membre sup. 4,5cm lipome
79 H 52 ans Fortuit Inconnue Membre inf. 10,0cm masse graisseuse sans atypie
80 F 52 ans Tuméfaction 6 mois Membre inf. 14,0cm lipome
81 F 50 ans Tuméfaction Inconnue Membre inf. 8,0cm léiomyosarcome grade 3
82 F 75 ans Tuméfaction Inconnue Membre inf. 3,0cm tumeur bénigne nerveuse
83 F 63 ans Douleur Inconnue Membre inf. 3,0cm lymphome non hogkinien B
84 H 93ans Tuméfaction 3 mois Membre sup. 5.8cm léiomyosarcome grade 1
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