International Journal of Innovation and Applied Studies
ISSN 2028-9324 Vol. 34 No. 2 Nov. 2021, pp. 136-140

© 2021 Innovative Space of Scientific Research Journals
http://www.ijias.issr-journals.org/

Tumeur fibreuse solitaire maligne: A propos d’un cas
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ABSTRACT: Solitary fibrous tumor is a rare mesenchymal tumor. It located preferentially at pleural, rarely seen in extrathoracic
sides. This tumor shows a high risk of local recurrence and a poor prognosis within an incomplete resection. The authors
present a case of malignant solitary fibrous tumor in a 39-year-old woman, diagnosed at the antero-medial part of the left
thigh. In trying to recall the clinical and pathological features and treatment of this rare entity.
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RESUME: La tumeur fibreuse solitaire est une tumeur rare du mésenchyme. Elle se développe préférentiellement au niveau
pleural, rarement en extrathoracique. C'est une tumeur qui présente un risque élevé de récidives locales et dont le pronostic
dépend de la qualité d’exérese. Les auteurs présentent un cas d’une tumeur fibreuse solitaire maligne chez une patiente de 39
ans, diagnostiquée au niveau de la partie antéro-interne de la cuisse gauche. En essayons de rappeler des caractéristiques
cliniques, pathologiques et thérapeutique de cette rare entité.

MoTs-CLEFS: Tumeur fibreuse solitaire, mésenchyme, malin, parties molles.

1 INTRODUCTION

La tumeur fibreuse solitaire maligne (TFSM) est une tumeur conjonctive rare. Les critéres classiques de diagnostic de la
malignité sont la cellularité élevée, I'activité mitotique élevée, le polymorphisme, ’hémorragie et la nécrose. Cette tumeur se
développe préférentiellement au niveau pleural, cependant elle n'est pas restreinte aux surfaces séreuses. Des localisations
diverses ont été rapportées dans la littérature, parmi ces localisations exceptionnelles, nous présentons I'observation d'une
tumeur fibreuse solitaire maligne des parties molles de la cuisse, elle est documentée en imagerie, alors que le diagnostic a été
retenu a I'examen histologique et immunohistochimique des prélevements réalisés au niveau de la masse tumorale.

2 OBSERVATION

Il s'agit d'une patiente agée de 39 ans, qui a présenté une tuméfaction de la partie antéro-interne de la cuisse gauche.
L'examen clinique a retrouvé une masse mal limitée, de 13 centimétres de diameétre, non douloureuse et sans signes
inflammatoires en regard. Les pouls d'aval ont été présents, avec des aires ganglionnaires libres. Un scanner thoraco-abdomino
pelvien a objectivé une masse de 20 cm de grand axe au dépend du muscle psoas gauche, s’étendant au pelvis et refoulant le
paquet vasculo-nerveux, avec des métastases pulmonaires. La scintigraphie osseuse était sans particularités. Une biopsie de la
masse tumorale a été réalisée, I'examen histologique a révélé une prolifération tumorale fusocellulaire dont la cellularité varie
par endroit (Figure 1,2).
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Fig. 1.  Prolifération tumorale fusocellulaire dont la cellularité varie par endroit (HESx10)

Fig. 2.  Prolifération tumorale faite de cellules fusiformes (HESx20)

Les cellules tumorales présentent des atypies cytonucléaires manifestes avec de multiples figures de mitoses estimées a 12
mitoses/10 champs au fort grossissement (CFG) (Figure 3).

Fig. 3.  Les cellules tumorales présentent des atypies cytonucléaires manifestes avec de multiples figures de mitoses (HESx40)

L’examen histologique est complété par une étude immunohistochimique qui a montré une franche positivité des cellules
tumorales pour les anticorps anti- CD34 et anti-BCL2 (Figure 4, 5).
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Fig. 4. Les cellules tumorales expriment le CD34

Fig. 5.  Les cellules tumorales expriment le BCL2

Donc le diagnostic retenu est celui d'une tumeur fibreuse solitaire maligne.

La patiente a bénéficié de trois cures de chimiothérapie d’induction a base de MAI (adriablastine 50 mg /m?, ifosfamide
1,8g/m? J1-J5, mesna 1,8g/m? J1-J5) sous couverture de facteurs de croissance). Une TDM thoraco —abdomino-pelvienne
d’évaluation a 3 cures a objectivé une réponse ne permettant pas une chirurgie RO, d’ol la continuation du traitement, une
TDM thoraco —abdomino-pelvienne est programmée apres 6 cures, la patiente est décédée avant la fin des cures.

3 DISCUSSION

La tumeur fibreuse solitaire (TFS) est une tumeur rare du mésenchyme, dont la premiére description a été faite par
Klemperer et Rabin en 1931 [1]. Bénigne ou maligne, elle se développe préférentiellement au niveau pleural, Plus récemment,
de multiples sites extrathoraciques ont été rapportés [2-3].

Les TFS extrathoraciques représentent environ 0,6% des tumeurs des tissus mous [4].

Leur faible agressivité clinique, leur caractéere ubiquitaire et la capacité de simuler une multitude de néoplasies des tissus
mous rendent le diagnostic de ces tumeurs mésenchymateuses difficile [1].

Cette tumeur survient de facon équivalente sans distinction de sexe [1], elle s'observe dans tous les groupes d'age.

Anciennement connues sous les noms « mesothelioma fibreux bénin, fiborome pleural ou mesothelioma fibreux solitaire »,
ces lésions étaient considérées comme étant exclusivement pleurales. Actuellement, d’apres plusieurs études histologiques et
immunohistochimiques, il parait clair que ces tumeurs soient mésenchymateuses non mésothéliales d’origine (myo)
fibroblastique [5-6] et soient comparables a celles retrouvées en extrathoracique [7].

Cliniguement, la majorité des TFS extrathoraciques sont asymptomatiques. Apres une longue évolution, I'apparition d’'une
masse douloureuse reste le principal signe [2]. Elle se manifeste sous forme d'une masse de taille variable, mais de limites
réguliéres [8] et le plus souvent mobile. Dans notre cas, le caractére douloureux a manqué et les limites étaient irréguliéres.

Ces tumeurs peuvent radiologiguement mimer toute lésion mésenchymateuse d’origine musculaire ou adipeuse. Le
diagnostic final reste anatomopathologique.
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Macroscopiquement, la tumeur est bien circonscrite et souvent encapsulée, translucide pesant entre 100 et 400 grammes.
La taille est variable mais généralement entre 1 et 25 cm [9]. A la coupe, la surface apparait fasciculée, lobulée et granuleuse,
sa couleur est fréquemment grisatre, parfois blanc-rosée [8].

Sur le plan histologique, on retrouve une prolifération plus ou moins dense de cellules fusiformes évoquant des fibroblastes,
dispersées de fagon plus ou moins ordonnée et soutenues par une trame de fibres de collagene d’abondance variable, la
tumeur se caractérise par un aspect: «pattern- patternless». Les principaux signes de malignité sont représentés par un index
mitotique élevé (supérieur a quatre mitoses par dix champs au fort grossissement), une densité cellulaire importante, des
remaniements nécrotico-hémorragiques, un pléomorphisme nucléaire marqué et une invasion stromale ou vasculaire [10-13].
Dans notre cas les critéres de malignité retrouvés sont la densité cellulaire tres élevée, les atypies cytonucléaires marquée et
I'index mitotique qui est estimé a 12 mitoses /10 champs au fort grossissement. Les autres éléments n’ont pas pu étre évalué
vu le caractére biopsique du prélévement.

L’étude immunohistochimique des TFS montre classiquement une expression diffuse de la vimentine et du CD34, une
expression d’intensité variable du CD99 et de la protéine bcl-2 et une négativité des marqueurs épithéliaux (cytokératine, EMA)
et de la protéine S100 [14]. Dans notre cas les cellules tumorales ont franchement exprimé les anticorps anti-CD34 et anti-BCI2.

Certains facteurs de mauvais pronostic ont été évoqués comme la perte d’expression de I’antigéne CD34, I’hyperexpression
du Ki67 (MiB1) et de la protéine P53 [15].

Il existe une dizaine de diagnostics différentiels que la microscopie optique seule ne peut exclure I'un de l'autre [8-9]
comme: |'histiocytome fibreux, la fibromatose, le fibrosarcome et I'hémangiopéricytome.

Le traitement de référence est la résection chirurgicale, qui permet en plus, la confirmation diagnostique par I'étude
anatomopathologique. L’exérese doit étre complete, I'ablation incompléte de la tumeur représente un élément péjoratif pour
I’évolution ultérieure [10; 15].

Le role des autres traitements n’est pas encore bien codifié. La chimiothérapie pourrait étre intéressante dans les formes
malignes inopérables d’emblée, une réduction significative de la taille d’'un fibrome solitaire inopérable a été notée suite a un
traitement a base d’ifosfamide et adriamycine [16]. Cette chimiothérapie pourrait se justifier en néoadjuvant, dans les tumeurs
volumineuses ou en postopératoire, en cas de résection incompléete [15]. La radiothérapie pourrait également étre indiquée
apreés résection chirurgicale, en cas de signes histologiques de malignité, surtout si cette résection a été incompléte. Son intérét
réel reste encore a démontrer.

La majorité des récidives surviennent les deux premiéres années suivant l'intervention chirurgicale, justifiant ainsi une
surveillance par une radiographie et/ou une TDM tous les six mois pendant cette période. Des métastases a distance ont été
également rapportées [14; 16].

Le pronostic vital est principalement tributaire d'une éventuelle récidive locale, la résection compléte offre un taux de
survie de 80% a 5 ans.

4 CONCLUSION

La TFSM est une tumeur rare. Son diagnostic est histologique, largement facilité par 'immunohistochimie. La chirurgie est
la base du traitement et le réle des thérapies adjuvantes (chimio- et radiothérapie) reste encore a préciser. Une surveillance
étroite est nécessaire en raison du risque de récidive ou de métastase.

CONFLITS D’INTERETS

Pas de conflits d’intéréts
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