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ABSTRACT

Les auteurs rapportent ’observation d’un homme agé de 57 ans qui était suivie d’un rhabdomyosarcome
pléomorphe paratesticulaire. La présentation clinique était sous forme de tuméfaction testiculaire gauche sans
signes associés. Les données radiologiques et immunohistochimiques confirmaient le diagnostic. Le patient a été
opéré par orchidectomie radicale par voie inguinale, puis a été mis sous surveillance. L’évolution a été marquée
par ’apparition d’une lésion au niveau du dome hépatique, une IRM hépatique a été réalisée , on est en attente des
résultats pour confirmer la localisation secondaire pour décision thérapeutique (chimiothérapie +/- chirurgie ).

INTRODUCTION

Le rhabdomyosarcome est une tumeur mésenchymateuse
maligne caractérisée par la présence de cellules ayant
une dif- férentiation musculaire striée identifiable aux
rhabdomyoblas- tes. La forme pléomorphe est
typiquement, la plus fréquente chez I’adulte, siége
habituellement au niveau des extrémités. La localisation
paratesticulaire est rare.™

Sa présentation clinique et radiologique n'est pas
spécifique et le diagnostic est anatomopathologique.

Observation Médicale

Il s’agit d’un patient &gé de 57 ans, ayant comme
antécédents une hypertension oculaire sous traitement
bien suivie, et une hépatite B suivie.

L’histoire de la maladie remonte a 7 mois par
I’apparition d’une tuméfaction du testicule gauche ce qui
a motivé le patient a consulté chez un chirurgien au sein
du CHU.

Le patient a été opéré : orchidectomie totale gauche en
novembre 2022 avec a I’anatomo-pathologie : sarcome
pléomorphe indifférencié de grade 11 de la FNCLCC.

Puis mis sous surveillance.

Un bilan de surveillance a été réalisé : TDM thoraco-
abdomino-pelvienne 08-06-2033 : présence d’une lésion
tissulaire du déme hépatique a confronté aux donnes de
I’IRM hépatique.

IRM hépatique faite, les résultats sont attente pour
décision thérapeutique (chimiothérapie +/- chirurgie).

DISCUSSION

Le rhabdomyosarcome se manifeste généralement aux
extrémités. Sa localisation paratesticulaire est peu
fréquente et se développe a partir des tissus
mésenchymateux du cordon spermatique, de I'épididyme
ou du cordon.

Ce type de cancer est rare chez les adultes et affecte
principalement les enfants et les adolescents. Parmi les
sous-types de rhabdomyosarcome, c'est le pléomorphe
qui prédomine chez les adultes. Du point de vue clinique,
il se présente sous la forme d'une masse solide a
croissance rapide, rarement douloureuse.

Une échographie testiculaire est systématiquement
réalisée lors de la découverte de la masse scrotale. Elle
montre une masse d’échostructure hétérogéne, a
extension inguinoscrotale dans 80 % des cas.?

Celle-ci permet d’affirmer la nature tissulaire d’une
masse intrascrotale et précise sa topographie exacte,
extratesticulaire. La  tomodensitométrie  thoraco-
abdomino-pelvienne  permet de  rechercher un
envahissement des chaines ganglionnaires profondes,
surtout lomboaortiques et pelviennes, et d’éventuelles
métastases hépatiques ou pulmonaires. La possibilité de
malignité peut étre fortement envisagée en présence
d'une tumeur située a l'extrémité du cordon, lorsque la
masse présente des caractéristiques telles que la rigidité,

www.wjpmrcom | Vol 9, Issue 11, 2023.

ISO 9001:2015 Certified Journal | 1



http://www.wjpmr.com/

Aamraoui.

World Journal of Pharmaceutical and Medical Research

des contours irréguliers, des attaches aux structures
environnantes et une croissance rapide. Toutefois, le
diagnostic précis est établi par des analyses
anatomopathologiques. A I'échelle macroscopique, la
tumeur apparait comme une formation polylobée,
entourée d'une pseudocapsule de teinte blanchatre
lorsqu'elle est sectionnée, avec parfois des signes de
remaniements hémorragiques.®

Les cellules tumorales du rhabdomyosarcome
pléomorphe expriment de facon constante la myoglobine,
la Myo D1, la myogénine musculaire striée, la myosine
et la desmine; 1’expression de I’actine musculaire striée
(AMS) de D’actine musculaire lisse (AML) et de la
myogénine est variable d’un cas a 1’autre. La protéine
S100 ainsi que les marqueurs épithéliaux sont
négatifs.[4‘5]

Le diagnostic différentiel se pose essentiellement avec le
liposarcome dédifférencié, la positivité de la PS100 ainsi
que I’hyperexpression MDM2 et CDK4 détectée par
immunohistochimie  distinguant les liposarcomes
dédifférenciés du rhabdomyosarcome pléomorphes alors
que les marqueurs musculaires sont négatifs, notamment
la myoglobine.

Le traitement est chirurgical, associé a une
chimiothérapie et/ou radiothérapie. La chirurgie
comporte systématiquement une orchidectomie radicale.
L’analyse de la piéce d’orchidec- tomie et le bilan
d’extension permettent d’établir le stade de la tumeur
selon l’lnterjgroup Rhabdomyosarcoma Study (IRS)
(Tableau 1).[°

La radiothérapie est utilisée de maniére sélective pour
compléter le traitement des zones résiduelles dans les
formes avancées de la maladie, ainsi que pour cibler les
ganglions rétropéritonéaux et les métastases, en
particulier celles localisées dans les poumons. Selon les
recommandations de [I'IRS, lirradiation des chaines
lomboaortiques et iliaques est préconisée pour les
tumeurs de stade 2, 3 et 4, avec une dose totale de 40 a
50 Gy répartie sur une période de cing a six semaines.!”’
En revanche, aucune différence significative en termes
de survie n'a été observée entre l'utilisation de la
radiothérapie adjuvante et la chimiothérapie seule pour
les tumeurs de stade 1, d'aprés les etudes.[® ¢!

Tableau 1

La classification proposée par 1’Intergroup Rhabdomyosarcoma Study (IRS)

Table 1

Intergroup Rhabdomyosarcoma Study (IRS) classification

Stade 1 Tumeur localisée, réséquée dans sa totalité

Stade 2A Tumeur réséquée avec marge de résection envahie, sans
ganglions

Stade 2B Tumeur réséquée avec envahissement ganglionnaire
rétropéritonéal

Stade 3 Tumeur dont l'ablation est incompléte ou impossible

Stade 4 Présence de métastase a distance

L'utilisation d'une combinaison de médicaments en
chimiothérapie conduit a une augmentation de la durée
de vie des patients et & une diminution de la fréquence
des rechutes, grace a son efficacité dans la gestion des
micrométastases qui  ne sont pas détectables
cliniquement.®!

Elle permet également de réduire les indications des
exéreses chi- rurgicales étendues.™ Plusieurs protocoles
sont utilisés qui différent uniquement par la durée de
traitement, de 18 a 24 mois.

Ces protocoles sont : le protocole VAC, le pro- tocole
IVA et le protocole VIE (V : vincristine ; A : actinomy-
cine D ; E : étoposide ; I : ifosfamide et C

cyclophospha- mide). L’association vincristine 1 a 2

2

mg/mz, actinomycine D 1500 a 2500 mcg/m“ et

cyclophosphamide 1 a 2 mg/m2 est la plus utilisée, a

raison de plusieurs cures étalées sur cing jours et
espacées de deux a quatre semaines.

Les indications thérapeutiques sont fonction du stade
pathologique selon la clas- sification de I'IRS.1**"!

e Stade 1 : orchidectomie suivie d’une chimiothérapie,
pas de radiothérapie;

e Stades 2 et 3 : on compléte ce traitement par un
curage;

lymphonodal rétropéritonéal associé a une radiothérapie
locale;

e Stade 4 : orchidectomie puis chimiothérapie sans
curage ganglionnaire avec exéreése de la méTastase si elle
est tech- niquement réalisable, complétée par une
radiothérapie diri- gée sur les ganglions rétropéritonéaux
et sur les métastases.

Le rythme de surveillance adopté comprend des visites
mensuelles pendant la premiére année, suivies
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d'interventions tous les deux mois au cours de la
deuxiéme année, et ensuite une fréquence annuelle
pendant une période de cing ans. Toutefois, il est
important de maintenir un suivi attentif du patient
pendant au moins dix ans apres le diagnostic initial.

Le suivi médical repose sur des examens cliniques,
notamment l'examen du testicule du coté opposé, ainsi
que sur des tomodensitométries thoraco abdomino
pelviennes. Le pronostic est influencé par divers facteurs
tels que I'dage du patient, le stade de la maladie et la
réaction au traitement. Dans I'ensemble, le pronostic est
défavorable et le taux moyen de survie a cing ans est
évalué a 27%.

Nul doute l'avancée la plus notable récemment
accomplie dans le domaine des sarcomes concerne le
ciblage thérapeutique. Le pathologiste contribue
grandement a cette avancée en identifiant les produits
issus de I'expression génique. Mais avant de parvenir a
ce stade de diffusion large des techniques, il faut
alimenter les multiples étapes du processus de recherche,
et 1a aussi le pathologiste joue un réle fondamental par le
prélévement, le conditionnement et la conservation de
tissus tumoraux dans des tumoro- théques de tissus
congelés pour un ciblage thérapeutique ultérieur.™!

CONCLUSION

Notre patient ¢était porteur d’un rhabdomyosarcome
pléomorphe paratesticulaire, cette forme histologique est
typique- ment la plus fréquente chez I’adulte. Le
traitement repose sur la  chirurgie et la
polychimiothérapie, ainsi que la radiothérapie.
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