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ABSTRACT: The epithelioid sarcoma proximal type is an aggressive malignancy tumor affecting young adults and expressing
epithelial markers and CD34 (50% of cases). We report a case of epithelioid sarcoma proximal type in pleural localization in a
young femelle 26 years. Through our observation we will illustrate the misleading and aggressive nature of this tumor that
presents a diagnostic trap. The diagnosis is strictly pathological and need to carry out a thorough pathological examination.
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RESUME: Le sarcome épithélioide de type proximal est une tumeur maligne agressive affectant les adultes jeunes et
exprimant les marqueurs épithéliaux et le CD34 (50% des cas). Nous rapportons un cas d’un sarcome épithélioide de type
proximal de localisation pleural chez une jeune de 26 ans. A travers notre observation nous allons illustrer le caractéere
trompeur et agressif de cette tumeur qui présente un piége diagnostique et met en jeu le pronostic vital. Le diagnostic positif
est strictement anatomopathologique d’ou I'intérét de réaliser un examen anatomopathologique minutieux.

MoOTs-CLEFS: sarcome épithélioide; type proximal; tumeur agressive; CD34; examen anatomopathologique.

1 INTRODUCTION

Le sarcome épithélioide de type proximal représente moins de 1% de I'ensemble des sarcomes des tissus mous. La
localisation pleurale est exceptionnelle. L'objectif de ce travail est de présenter un cas rare d’un sarcome épithélioide pleural
métastatique, de souligner les difficultés diagnostiques, les caractéristiques épidémiologiques et histopronostiques du
sarcome épithélioide proximal.

2 OBSERVATION

Il s’agit d’une patiente de 26 ans qui a consulté pour une dyspnée d’aggravation progressive associée a des douleurs de
I’hémichamp thoracique droit type pleural. A I'examen physique, on note un syndrome d’épanchement liquidien de
I’'hémichamp thoracique droit. Une radiographie thoracique de face a montré une opacité de tonalité hydrique du méme
endroit complété par une TDM thoracique qui a objectivé un épanchement pleural liquidien de grande abondance cloisonné
associé a un épaississement pleural sans masse individualisable.

Les biopsies pleurales réalisées a la thoracoscopie ont posé le diagnostic d’un sarcome épithélioide apres avoir éliminé
un sarcome d’Ewing par la négativité de I'étude FISH, un mésotheliome par la négativité de la calrétinine et la CK5/6, un
lymphome et un carcinome neuroendocrine et un mélanome par la négativité des marqueurs lymphoides, des
neuroendocrines et des mélaniques.
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Devant I'aspect épithélioide des cellules tumorales disposées en amas ou en travées sur un fond fibreux avec la présence
de larges plages de nécrose, et la positivité des cellules tumorales a I'anticorps anti-vimentine, anti-CD34 et anti-CK19, le
diagnostic d’un sarcome épithélioide a été retenu (figure 1,2 et 3)

Le bilan d’extension a montré des métastases ganglionnaires et pulmonaires.

L’évolution était marquée par le déces de la patiente aprés avoir bénéficier d’'une premiére cure de chimiothérapie.

Figure 1 : Aspect microscopique d la coloration & ’HES (hématéine éosine et safran) x 20

Figure 1 montre une prolifération tumorale d’architecture massive faite de grande cellules d’aspect épithélioide.
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Figure 2 : Aspect microscopique @ la coloration a 'HES (hématéine éosine et safran) x 40

Figure 2 montre une prolifération de grande cellules a noyaux vésiculeux fortement nucléolés.

Figure 3 : Aspect microscopique de I’expression de I'anticorps anti-CD34 x 40
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Figure 3 montre que les cellules tumorales expriment de facon intense I'anticorps anti-CD34 a 'immunohistochimie

3 DISCUSSION

Le sarcome épithélioide représente seulement 1 a 2 % de I'ensemble des sarcomes des tissus mous, touchant surtout
I'adulte jeune de sexe masculin. Les sarcomes épithélioides sont des sarcomes agressifs dont trois variantes ont été
identifiées : la forme classique, la variante proximale et la forme mixte dont la quelle coexistent les aspects des deux
premiéres. La forme classique décrite par Ezinger [1] survient aux deux premieres décades et se manifeste par des nodules
superficiels des extrémités (main et avant-bras). Histologiquement, il s’agit d’'un aspect « pseudo-granulomateux » ou les
cellules tumorales bordent des foyers de nécrose centrale. Les cellules sont rondes ou polygonales, pourvues d’un
cytoplasme éosinophile abondant bien limité et des noyaux modérément pléomorphes. Les cellules tumorales expriment les
marqueurs épithéliaux AE1/AE3, EMA (antigéne membranaire épithélial), et le CD34 dans 50% des cas. La desmine et la
protéine S100 sont négatives. |l existe une perte d’expression de INI1 dans pres de 93% des cas [2].

Le type proximal décrit par Guillon et al. [3] survient plus tardivement (deuxiéme et troisiéme décades). Dans cette
variante, la tumeur siége au niveau des tissus mous profonds, en particulier dans la sphere pelvi-périnéale et le tractus
gynécologique (pubis, vulve, pénis). Les cellules tumorales sont de plus grande taille, a noyaux vésiculeux fortement
nucléolés, prenant volontiers un aspect rhabdoide. Le profil immunohistochimique est comparable a la forme classique, mais
la protéine S100 peut étre exprimée focalement.

Morphologiquement, I'aspect épithélioide peut mimer un carcinome et |'aspect rhabdoide observé surtout dans le type
proximal peut faire évoquer une tumeur rhabdoide, d’autant plus qu’elle exprime la vimentine et les cytokératines mais I'age
de survenue est différent (petite enfance pour la tumeur rhabdoide).

L’'examen immunohistochimique du sarcome épithélioide est d’'un grand intérét. Il permet de confirmer le diagnostic
suspecté morphologiquement. L'expression des marqueurs épithéliaux, et surtout en cas de négativité du CD34 (50% des
sarcomes épithélioides) doit faire envisager un carcinome primitif ou métastatique selon la localisation. Seule la
confrontation clinico-pathologique permettra d’écarter cette hypothése diagnostique. Le CD34 n’est jamais positif dans les
carcinomes et permet une bonne orientation diagnostique s’il s’avere positif, comme ce fut le cas de notre patiente (Tableau
1).

La CK5/6 n’est pas positive dans les sarcomes épithélioides permettant ainsi de les distinguer d’un carcinome
sarcomatoide comme le cas dans notre présentation.

La positivité focale de la protéine S100 dans le type proximal doit faire éliminer un mélanome et une variante
épithélioide de MPNST.

La perte d’expression de INI1 est observée dans 85% des sarcomes épithélioides, mais elle n’est pas spécifique. Elle est
également retrouvée dans les tumeurs rhabdoides infantiles, dans 50% des formes épithélioides des MPNST [4].

TABLEAU 1 : les principaux profils immunohistochimiques des diagnostics différentiels du sarcome épithélioide de type proximal

AE1/AE3, CD34 INI1 PS100 DESMINE
EMA
Sarcome épithelioide + + - +/- R
Tumeur rhabdoide + - - - -
Carcinome + - + - -
Rhabdomyosarcome - - + - +
MPNST épithélioide - +/- +/- +/- -

Le sarcome épithélioide est un sarcome agressif d’évolution lente (70% de survie a 5ans pour la forme classique et 35% de
survie a 5 ans pour la forme proximale plus agressive). Les taux de récidives et de métastases sont élevés (>70% et >40%
respectivement). Ce sarcome présente la particularité a envahir les vaisseaux et se distingue par sa lymphophilie dont les
métastases ganglionnaires sont observées dans le tiers des cas.
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4 CONCLUSION

Le sarcome épithélioide de type proximal est rare se distinguant de la forme classique tant sur le plan morphologique par
I’'absence de l'architecture de type granulome annulaire et le phénotype rhabdoide des cellules, que sur le plan évolutif
manifestant un potentiel évolutif particulierement agressif comparable a celui des tumeurs rhabdoides extrarénales.
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