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Sarcome primitif du sein : série de 9 patientes
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Abstract : Primary breast sarcomas are rare and aggressive tumors, representing about 1% of all breast cancers. A retrospective
epidemiological study including nine cases of patients with primary breast sarcomas in the Gynecology and Obstetrics Department
of the Moulay Ismail Military Hospital in Meknes, over a period of 10 years. Our study attempts to highlight a rare form of breast
cancer which has the most pejorative prognosis. Clinical examination does not differentiate between breast sarcoma and other
histopathological forms. Imaging is based on the combination of mammography, ultrasound and MRI. However, a certain diagnosis
is only obtained by histopathological examination of the lesion and especially by immunohistochemistry. The treatment of breast
sarcoma is mainly based on surgery. Mastectomy is considered the reference procedure, radiotherapy can complement surgery in
forms with a high risk of local recurrence; on the other hand, and chemotherapy is only discussed in the case of forms with high risk
of relapse, especially angiosarcomas. Primary breast sarcomas pose significant challenges in their clinical diagnosis, their
management is codified. A multidisciplinary consultation will decide the appropriate approach; however, the prognosis of these
tumors remains bleak.
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INTRODUCTION:
Les tumeurs malignes primitives du sein sont la plupart du temps développées aux dépens du tissu épithélial, réalisant le groupe
des carcinomes infiltrants du sein (1).

Les sarcomes primitifs du sein, décrits pour la premiere fois en 1887 (2), représentent environ 1 % des tumeurs du sein et moins de
5 % de I’ensemble des sarcomes (3). Il s’agit d’un groupe trés hétérogéne, dont I’incidence annuelle est estimée a 45 cas pour dix
millions de femmes (4).

Les sarcomes du sein forment un ensemble rare et agressif de néoplasies qui s’intégrent dans le cadre nosologique des tumeurs non
épithéliales du sein.

Contrairement aux cancers du sein les plus courants, qui commencent dans le tissu glandulaire, les sarcomes prennent naissance au
niveau du tissu conjonctif qui supporte les canaux galactophores et les lobules(5).

Il existe plusieurs types histologiques notamment les sarcomes de type MFH

(anciennement histiofibrocytome malin de loin le type le plus fréquent), les angiosarcomes, les fibrosarcomes, les liposarcomes,
les leiomyosarcomes et plus rarement, les sarcomes stromaux, les ostéosarcomes, les dermato-fibrosarcomes protuberans (DFSP),
les sarcomes alvéolaires des parties molles et les rhabdomyosarcomes (4).

L’age moyen de survenue est de 50-55 ans, avec des extrémes variant de 18 a 82 ans selon les séries (5). La dissémination est
hématogéne et tres rarement lymphatique.

Les principaux facteurs pronostics sont la taille tumorale, le grade histologique et les marges d’exérése (3).

Le traitement repose le plus souvent sur une mastectomie sans curage ganglionnaire compte tenu de 1’envahissement axillaire
exceptionnel. Dans certaines situations, un traitement conservateur pourra se discuter en fonction de la taille tumorale, du grade et
du volume mammaire. La radiothérapie locorégionale sera volontiers proposée aux tumeurs de plus de 5 cm ou de haut grade. La
chimiothérapie systémique n’est pas un standard mais doit se discuter dans les formes a haut risque de rechute (angiosarcomes).

MATERIELS ET METHODE

Nous relatons une étude épidémiologique rétrospective de patientes présentant des sarcomes primitifs du sein.
Neuf patientes présentant un sarcome mammaire ont été répertoriées.

Les critéres d’inclusion sont : e Histologique, il s’agit toujours d’un sarcome : phyllode, angiosarcome (de Novo ou sur tissu
irradié), liposarcome, Iéiomyosarcome, sarcome inclassé,
e Le sarcome est primitif au niveau du sein ;
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Les critéres d’exclusion sont : les tumeurs bénignes (tumeur phyllode bénigne, tumeur mésenchymateuse bénigne), les tumeurs
malignes d’origine épithéliale exclusive, les tumeurs myoépithéliales, les lymphomes malins, les métastases mammaires d’un autre
cancer primitif, le syndrome de Stewart et Treves (exceptionnel et gravissime associant angiosarcome sur lympheedéme), les
carcinomes sarcomatoides. Les dossiers incomplets.

RESULTAS :

A. Résultats épidemiologiques:

1. Sexe : tous les malades de notre série sont de sexe féminin ;

2. Incidence : au sein du service ont été enregistrés 250 cas de néo du sein sur 10 ans dont 9 étaient des sarcomes. Ils représentent
donc un pourcentage de 3,6% de 1’ensemble des néo du sein.

3. Age : toutes les patientes étaient jeunes, avec un age moyen de 35 ans et des extrémes allant de 30 a 42 ans.

4. Origine des malades : deux de nos patientes étaient issues d’un milieu rural, tandis que sept d’entre elles étaient de milieu
urbain.
5. Niveau intellectuel : trois patientes étaient d’un niveau bas, cinq moyen et une seule avait un niveau intellectuel élevé.

6. Niveau socio-économique : trois de nos patientes avaient un niveau socioéconomique bas, cing moyen et une seule avait un
niveau élevé.

7. % Antécedents de pathologie mammaire :

* Bénignes : Une patiente avait un antécédent d’adénofibrome opéré, une avait un antécédent de tumeur phyllode du
sein opérée a deux reprises. Deux d’entre nos patientes avaient un antécédent de mastopathie fibrokystique. Aucune patiente
n’avait d’antécédent d’adénofibromatose, de kyste simple, d’adénose sclérosante, de papillomatose juvénile, de mastite
inflammatoire ou d’hyperplasie atypique.

* Malignes : aucune patiente n’avait d’antécédents de pathologie mammaire maligne.

B. Résultats cliniques :

1. Motif de consultation/ circonstances de découvertes : Le mode de révélation de la maladie était clinique pour toutes les
patientes:

e La constatation d’une augmentation du volume du sein était le mode de révélation chez toutes les patientes de notre
série.

o Les modifications cutanées étaient constatées chez trois de nos patientes dont une présentait des modifications
cutanées minimes et deux des modifications majeures.

e Le saignement était le mode de révélation chez une seule patiente.
¢ Aucune de nos neuf patientes n’a présenté de mastodynies.

¢ Cependant, chez aucune de nos patientes, la tumeur n’a été découverte lors d’un examen systématique.
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B Motif de consultation/ circonstances de découvete

2. Examen clinique :

a. Inspection : A I’inspection on note une modification des contours des seins et une asymétrie entre les deux seins chez
toutes les patientes. Chez deux de nos patientes, on note la présence d’ulcérations de la peau en regard de la 1ésion. Par ailleurs, la
rétraction du mamelon ou son ombilication ainsi que les signes inflammatoires n’ont été retrouvé chez aucune de nos patientes.

b. Palpation :
--La tumeur :

« Nombre : une seule tumeur polylobée était présente chez huit patientes ; une seule patiente avait deux tumeurs
distinctes & la palpation.

« Siege : le siége le plus fréquent était le quadrant supéro-externe droit, retrouvé chez six patientes ; Le quadrant inféro-
externe droit chez une patiente et le quadrant supéroexterne gauche chez 1’autre patiente. Un seul cas de tumeur prenant tout le sein
droit a été retrouvé dans notre série.

« Taille : la taille de la tumeur était trés variable ; elle était de 4 cm chez une seule patiente, entre 5 et 7 cm chez sept
patientes et plus de 7 cm chez une seule patiente.

--Les adénopathies : lors de I’examen des aires ganglionnaires, quatre patientes sur neufs présentaient des adénopathies au
nombre de 2 & 3 pour deux patientes et au nombre de 5 pour les deux autres. Les adénopathies étaient de siége axillaire
homolatéral chez les quatre patientes ; toutes de petite taille, de consistance ferme et mobiles.

C. Résultats paracliniques :

1. Radiologiques :

1.1. Mammographie : La mammographie a objectivé une seule opacité chez huit patientes et deux chez une seule patiente.
Elles siegent au niveau du quadrant supéro-externe droit chez six patientes, au niveau du quadrant inféro-externe droit chez une
patiente ; au niveau du quadrant supéro-externe gauche chez une patiente et occupait les % du sein droit chez une patiente. Leur
taille était de 3 cm chez une patiente, entre 5,5 et 6 cm chez sept malades et de 9 cm chez une patiente. Leur forme était étoilée
chez la plupart de nos malades (huit) et polylobée chez une seule. Les contours étaient irréguliers chez huit patientes et réguliers
chez une seule.

1.2. Echographie mammaire : Seules deux d’entre nos patientes ont bénéficié d’une échographie mammaire ayant
objectivé chez les deux une seule masse plus haute que large, qui siége au niveau du quadrant supéro-externe droit, mal limitée,
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hétérogene et de contours irréguliers. La taille était de 4 cm/3 cm et de 6 cm/5,5 cm. La particularité acoustique postérieure était
normale chez les deux patientes.

1.3. IRM mammaire : Aucune patiente de notre série n’a bénéficié de la réalisation d’une IRM mammaire.

D. Anatomopathologigues : Initialement quatre de nos patientes avaient bénéficié d’une micro biopsie dont aucune n’était
revenue en faveur d’une tumeur bénigne. Toutes les quatre étaient en faveur d’une tumeur maligne non définie avec un sarcome a
I’'immunohistochimie et demande de complément par piéce opératoire.

E. CHIRURGIE :

Les neuf patientes ont bénéficié d une tumorectomie extemporanée dont huit revenues en faveur d’un sarcome et une en faveur
d’une tumeur phyllode suspecte. Dans les deux cas, un complément par immunohistochimie était nécessaire.

Chez huit patientes, on a complété par une mastectomie et chez une seule par une tumorectomie. Seules trois de nos patientes ont
bénéficié d’un curage axillaire.

F :Type histologique :

e Leiomyosarcome chez quatre patientes ;

e Angiosarcome chez deux patientes ;

o Sarcome phyllode chez une patiente ;

e Sarcome non différencié chez deux patientes ;

¢ Aucun cas de liposarcome dans notre série.

DISCUSSION

Le sarcome du sein est une entité rare mais localement agressive. En raison de sa rareté, il n’y a pas beaucoup d’études sur ses
caractéristiques clinicopathologiques, quant au traitement, il est basé sur la chirurgie associée a la radiothérapie. (41)

A. Epidémiologie :

1. Fréquence : Les sarcomes mammaires sont rares ; 1ls représentent moins de 1 % de toutes les tumeurs malignes du sein (42, 43)
et moins de 5 % de tous les sarcomes des tissus mous (44). D’apreés les données collectées a partir du programme de 1'Institut national
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du cancer aux états unis d’Amérique (Epidemiology and End Results surveillance (EERS)), l'incidence annuelle des sarcomes du
sein était de 4,6 cas par million de femmes (45).

Selon le registre des cancers de la ville du grand Casablanca (46), le sarcome du sein représente 0,4% de 1’ensemble de la population
atteinte de cancer du sein.

Amine Elhadj et collaborateurs, dans une étude a propos des sarcomes primitifs du sein a ’institut Salah-Azaiez de Tunis sur une
période de 10 ans, 9712 cas de cancers du sein retrouvés dont 30 étaient des sarcomes mammaires primitifs. La fréquence dans cette
série est de 0.3%(48).

2. Age : L'age moyen au moment du diagnostic du sarcome primitif du sein est de 45 a 55 ans selon les séries avec des extrémes
allant de 18 a 81 ans. (1, 48). Dans notre série la moyenne d’age est de 35 ans ; avec des extrémes allant de 30 & 42 ans ;

Y. Malard et collaborateurs, I’age moyen était de 56.9 ans avec des extrémes entre 24 et 81 ans.
El Amine Elhadj et collaborateurs, I’age moyen des patientes était de 46.8 ans avec des variantes entre 18 et 78 ans.
2. Examen clinique :

Présentation clinique générale : La présentation clinique habituelle des sarcomes primitifs du sein est sous forme d’une masse
volumineuse, indolore et mobile , le plus souvent unilatérale et tres rarement bilatérale .

Ces tumeurs sont généralement de plus grande taille que les cancers du sein épithéliaux, avec une taille médiane de 5 a 6 cm et des
extrémes pouvant aller jusqu’a 30 cm . Il doit étre particuliérement suspecté s'il est associé a une augmentation rapide de la taille de
la masse . La présence d’adénopathie clinique est exceptionnelle.

Dans la littérature, il a été montré dans plusieurs séries une équivalence de I’atteinte entre les deux seins : e Dans la série de El
Amine Elhadj et collaborateurs, la tumeur était localisée au niveau du sein gauche chez les deux tiers des patientes et aucune forme
de bilatéralité n’a été mise en évidence.

e Dans I’étude d’Y. Malard et collaborateurs, les deux seins étaient touchés de facon égale avec une prédominance de
I’atteinte du quadrant supéro-externe dans 23,3% des cas et une atteinte de la totalité du sein dans 16,9% des cas.

Les adénopathies étaient présentes chez quatre de nos patientes, elles étaient de siége axillaire homolatéral chez les quatre patientes
; toutes de petite taille, de consistance ferme et mobiles.

3. Diagnostic d’orientation : En raison de la rareté du sarcome primitif du sein, ses caractéristiques radiologiques ont été rapportées
dans de petites séries (73, 74, 75). Néanmoins, les moyens d’imagerie sont nécessaires pour assurer un diagnostic précoce et un
traitement rapide, notamment en raison de 1’agressivité de ces tumeurs. En imagerie standard, il y a peu d’¢léments discriminants ;
I'aspect mammographique des sarcomes du sein se manifeste habituellement par une masse hyperdense sans spiculations ni micro
calcifications (74, 76) avec des bords flous (77). L’absence de calcifications et la forme ovale de ces Iésions les distinguent des
tumeurs épithéliales ; cependant, ces mémes caractéristiques sont également décrites dans la tumeur phyllode. Ainsi, la distinction
entre le sarcome du sein non phyllode et les tumeurs phyllodes dépendent des conclusions pathologiques plutdt que des conclusions
radiologiques (77).Certains sarcomes mammaires peuvent étre pris a tort pour des Iésions bénignes comme les adénofibromes (70,
78, 79).

L'échographie révéle généralement, une 1ésion hypo échogéne ovale a limites floues et un cone d’ombre postérieur. Ces Iésions sont
fréquemment (85 %) décrites comme hyper vasculaire.

Biopsie : La prochaine étape dans le diagnostic est la biopsie tumorale, la biopsie par forage est considérée comme la procédure
standard. Elle se fait généralement par des aiguilles de 16 G ou plus. Celle-ci peut étre réalisée soit par mammographie, ou
échographie voire IRM pour les Iésions infra cliniques, ou par guidage manuel pour les tumeurs palpables (78). Comme dans d'autres
Iésions du sein, la corrélation entre I’examen clinique, l'imagerie et les résultats de la biopsie est essentielle pour un bilan diagnostic
adéquat (78, 86).

La biopsie est réalisée apres le bilan radiologique. La biopsie diagnostique doit étre planifiée avec soin pour s’assurer que le tissu
adéquat est obtenu d'une maniére qui ne compromet pas le traitement définitif. Une biopsie initiale mal placée peut empécher la
réparation esthétique, ou entrainer la nécessité d'une chirurgie plus étendue pour englober le site de biopsie au moment de la résection
définitive (87).
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Une biopsie qui contient suffisamment de matériel pour déterminer le sous type histologique et le grade de la tumeur est essentielle
avant le début du traitement (87, 88). La biopsie chirurgicale incisionnelle emportant une partie de la tumeur était la procédure
historique de référence pour 'obtention de tissu pour 1’étude anatomopathologique devant une masse suspecte du sein (87). Elle est
a proscrire, car elle accélére la multiplication des cellules tumorales et fausse les éléments de la classification TNM.

La biopsie au trocart est devenue la procédure la plus couramment utilisée pour le diagnostic au cours des derniéres années.

La chirurgie : La chirurgie est d’un apport capital en termes de contréle local et représente le seul traitement potentiellement curatif
des sarcomes du sein (48). L’objectif d’une résection chirurgicale est d’assurer des tranches de section saines, tout en assurant un
résultat fonctionnel satisfaisant. L’incision est réalisée le long de I’axe de la tumeur. La peau en regard du site de la biopsie doit étre
emportée en bloc ; en effet, la greffe de cellules néoplasiques le long du trajet de la biopsie a été rapportée, a I’exception de
I’angiosarcome ou I’extension directe vers les plans superficiels est inhabituelle. Les drains doivent étre placés prés du site de
résection car le trajet est a inclure dans le champ d’irradiation, si une radiothérapie adjuvante est envisagée (96).

La piéce d’exérése est envoyée a ’anatomopathologiste fixée sur un liége avec schéma permettant de parfaitement orienter la piece
et en ayant repéré les marges par des fils (91).

La mastectomie a longtemps été considérée comme le gold standard dans le traitement des sarcomes mammaires (97). Cependant,
I’option chirurgicale dépend de la taille et la localisation de la tumeur, de la taille du sein et des préférences de la patiente. La taille
médiane d’un sarcome mammaire est supérieure a 5 ¢cm, ceci rend la chirurgie conservatrice difficile et justifie, ainsi, le recours a
une mastectomie. Cependant, une mastectomie partielle peut étre réalisée chez des patientes sélectionnées, avec mise en place de
clips chirurgicaux pour marquer les berges du lit tumoral ou toute autre marge d’intérét, facilitant la planification d’une radiothérapie
postopératoire, quand elle est indiquée (6, 42, 45, 98, 99).En cas de marges insuffisantes ou d’atteinte des tranches de section, aprés
résection, une reprise du lit tumoral ou une totalisation s’imposent
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