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Le rhabdomyosarcome (RMS) est une tumeur maligne mésenchymateuse
constituant le chef d’orchestre du groupe des sarcomes des tissus mous. Il constitue
le 3eme cancer solide extra-cranial le plus fréquent de [I’enfant apres le
néphroblastome et le neuroblastome. Toutefois, il ne représente
gu’approximativement 3.5% de tous les cancers infantiles. Son traduction clinique est
tres variable dépendant de sa localisation et dont les 03 sites les plus fréquents sont
« téte et cou » (40%), « appareil génito-urinaire » (25%) et « membres » (15%).Les deux
principaux types histologiques du RMS sont I’embryonnaire et I’alvéolaire. La prise en
charge thérapeutique est assurée par le couple chirurgie/chimiothérapie pour les
formes localisées, une radiothérapie peut étre associée pour les formes
métastatiques. L’IRM est le gold standard pour I’exploration des tissus mous. La TDM
est pratiquée dans le cadre d’un bilan d’extension. L’intérét de notre travail est de
rappeler la contribution des différents moyens d’imagerie dans [|’approche
diagnostique de la nature de la tumeur, I’établissement d’un bilan « baseline » et le
suivi post-thérapeutique, a travers une étude rétrospective menée au service de

Radiologie Mere-Enfant du CHU Hassan Il de Fes, ainsi qu’une revue de la littérature.
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Nous rapportons une étude rétrospective étalée sur une période de 4 ans et
menée au service de radiologie mere enfant du CHU Hassan Il de Fés ou nous avons
recensé 18 cas de RMS.

Nous avons inclus dans notre série tous les patients pris en charge entre Janvier
2016 et Décembre 2019 opérés de leurs RMS au niveau du service de chirurgie
pédiatrique du CHU Hassan Il de Fes et/ou traités médicalement au service
d’oncologie pédiatriqgue du méme CHU, présentant un RMS prouvé histologiquement
(sur biopsie ou piece opératoire), dont les examens radiologiques ont été réalisés au
service de radiologie mere enfant et agés de moins de 16 ans. Les patients qui avaient
un age supérieur a 16 ans ou un autre type de sarcome ont été exclus de cette étude.

Afin de réaliser ce travail, nous avons eu recours aux dossiers médicaux des
patients, aux comptes rendus de I'imagerie, aux comptes rendus opératoires et aux

résultats anatomopathologiques.

Docteur Hajar HABIBI 10



Imagerie du rhabdomyosarcome de I'’enfant : de la téte au pied

RESULTATS
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I. Données épidémiologiques

1. Age :
La moyenne d’age était de 9 ans et 1 mois avec des extrémes d’age variant entre
8 mois et 16 ans. La tranche d'age la plus touchée était de 10 a 16 ans ; représentant

44 % des cas (n=8).

Tranche d’age Nombre Fréquence
< 2 ans 1 5.5%
2-5 ans 5 27.7%
5-10 ans 4 22.2%
10-15 ans 8 44.4%

Tableau 1 : Répartition des patients en fonction de la tranche d’age

2. Sexe

Nous avons noté une predominance masculine avec un sex-ratio a 2.5 H/F.

28%

Garcons  Filles

Graphique 1 : répartition des patients en fonction du sexe
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Il. Données clinigues

1. Délai de consultation

Dans notre étude le délai entre I'apparition des symptémes et la consultation

variaient entre 15 jours et 4 mois avec une moyenne de 2 mois et demi. Les patients

qui ont consultés au cours des deux premiers mois apres le début de la

symptomatologie représentent approximativement les 2/3 des cas (65%).

2. Symptomes révélateurs

Les symptomes cliniques variaient en fonction de la localisation de la tumeur. La

découverte d’'une masse/tuméfaction a été le motif de consultation le plus fréquent

avec un taux de 50% (toutes localisations incluses), suivie de I'exophtalmie objectivée

chez 27% des cas.

Localisation (hombre de cas)

Symptome

Téte et cou Orbite (4 cas)
Paraméningé (1 cas)
Non paraméningé (4 cas)
Appareil génito-urinaire | Prostate (1 cas)
Vessie (1 cas)
Paratesticulaire (3 cas)
Vagin/vulve (1 cas)
Membres Membre inférieur (1 cas)
Autres localisations Voies biliaires (1 cas)

Tronc (1 cas)

Exophtalmie
Exophtalmie douloureuse
Masse cervico-faciale

Rétention urinaire

Masse para-testiculaire
Masse périnéale

Masse

Ictere

Masse

Tableau 2 : Répartition des symptomes en fonction de la localisation RMS

Docteur Hajar HABIBI
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Ill. Données de I'imagerie : TDM et IRM

1. Localisation

Pour les 18 cas de RMS étudiés dans notre série nous avons noté (graphique 2):
- 09 cas (50 %) au niveau de la région « téte et cou ».

- 04 cas (22.2%) au niveau orbitaire (figure 1).

- 01 cas (5.5%) au niveau paraméningé (figure 2).

- 04 cas (22.2%) au niveau non paraméningé (figure 3).

Docteur Hajar HABIBI 14
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C- Axial g N C+ Axial C+ Saqittal
Ne—

Axial T1 C+

.

Service de Radiologie
. p Mére-Enfant
1 N CHUJ Hassan 11

Figure 1 :
TDM orbitaire a,b,c : Processus tumoral intra-orbitaire (fleche) droit héterodense en

contraste spontané, rehaussé de facon hétérogene apres contraste, déformant et refoulant
le globe (téte de fleche).

IRM orbitaire d,e,f,i : Processus tumoral intra-orbitaire droit isointense en T1, hyperintense
T2 hétérogene et rehaussé apres injection de Gadolinium de facon hétérogene délimitant
des zones nécrotiques.

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire

Docteur Hajar HABIBI 15
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Service de
Radiologie Mere-
Enfant
CHU Hassan 1l

Figure 2 :

TDM cérébrale : Processus tumoral de la mastoide, du rocher et de I’occiput gauches
expansif lytique hypodense en C-, rehaussé de facon importante apres injection de PDC
avec extension a I’angle ponto-cérébelleux homolatéral. Il s’y associe une Iésion extra-

axiale de I’angle ponto-cérébelleux homolatéral.
Anatomo-pathologie : RMS alvéolaire

C+ Axial .\, r

Service de
Radiologie Mere-
Enfant

CHU Hassan 1l

Figure 3 :

TDM cervicale : masse mandibulaire gauche, processus tissulaire de I’angle mandibulaire
gauche, bien limité, isodense en contraste spontané, rehaussée de facon hétérogene apres
contraste. Il vient au contact étroit avec la branche montante de la mandibule sans lyse
osseuse en regard, refoule en haut légerement la glande parotide. En dedans, il entre en
contact et refoule la glande sous maxillaire sans interface de séparation, en dehors il
respecte le revétement cutané.

Anatomo-pathologie : RMS alvéolaire

Docteur Hajar HABIBI 16
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- Au dépend de I'appareil génito-urinaire 16.6% (03 cas) en paratesticulaire
(figure 4), 5.5% (01 cas) pour chacune des localisations suivantes : prostate

(figure 5), vessie (figure 6), vulve/vagin (figure 7, 8).

C+ Axial Service de
Radiologie Mére-
Enfant
CHU Hassan 1l

Cit Sagittal

Figure 4:

TDM thoraco-abdomino-pelvienne : Processus tumoral intrascrotal, grossierement ovalaire,
de contours irréguliers, hypodense en contraste spontané, rehaussée de facon importante et
hétérogene apres contraste.

Anatomo-pathologie : RMS alvéolaire

Docteur Hajar HABIBI 17
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C+ Saaittal/Coronal

Service de

Radiologie
C+ Axial Mere-Enfant

Figure 5 :

TDM thoraco-abdomino-pelvienne : Processus tumoral pelvien, pré-rectal, bien limité par
une pseudo-capsule. Il est hypodense en contraste spontané, rehaussé de facon modérée et
hétérogene apres contraste délimitant des zones de nécrose centrale.

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire

Docteur Hajar HABIBI 18
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C- Axial Service de
Radiologie Mere-
Enfant
CHU Hassan 1l

C+ Axial 9 C+ Sagittal

Figure 6 :

TDM abdomino-pelvienne : Processus tumoral du plancher vésical hypodense rehaussé de
facon hétérogeéne apres injection de produit de contraste. Ce processus vient au contact en
arriere avec la paroi postérieure du rectum sans liseré graisseux de séparation. Il vient
également au contact de 'utérus en haut et en rétro-vésical avec perte du liseré graisseux
de séparation.

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire
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- Ce graphique illustre la répartition des cas en fonction de la localisation du

RMS dominée, de facon égale, par la localisation orbitaire et paraméningée.

4 cas

4 cas
/'/ “
1 cas //
Non paraméningé Orbite Parameéningeé
Paratesticulaire Prostate Vessie
m Vagin ® Membre Autres

Graphique 2 : Répartition des patients en fonction de la localisation du RMS

Docteur Hajar HABIBI
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C- Sagittal C+ Sagittal

Service de
Radiologie Mére-
Enfant
CHU Hassan Il

-

C+ Axial

Figure 7 :

TDM abdomino-pelvienne: Volumineux processus tumoral présacré, latéralisée a droite,
hypodense en C-, contenant quelques fines calcifications, rehaussé de facon hétérogene
apres contraste, présentant une extension vers la region fessiere. Il s’y associe des nodules
tissulaires satellites intéressant le muscle grand fessier gauche.

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire
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C+ Axial

Service de
Radiologie Mere-
Enfant
CHU Hassan 1l

Figure 8 :

TDM abdomino-pelvienne: Masse tumorale prolabée dans la vessie, semblant étre a point
de départ vaginal, bien circonscrite, hétérogene avec des logettes graisseuses, rehaussée
modérément et en périphérie aprés contraste.

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire botryoide

- Pour les membres (figure 9), un seul cas qui représentait 5.5% des cas.
- Pour les autres localisations 5.5% (01cas) au niveau des voies biliaires (figure

10) et 5.5% (01cas) au niveau du tronc (figure 11).

Service de

Radiologie Mére-
Enfant
CHU Hassan Il

Figure 9 :

IRM des cuisses : Processus tumoral des tissus mous de la racine de la cuisse en hyposignal
T1, signal hétérogene en T2, rehaussé de facon faible apres injection de Gadolinium. Il s’y
associe une anomalie de signal osseux au niveau de la région trochantérienne homolatérale.
Anatomo-pathologie : RMS alvéolaire
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T2 Axial ——

/

Service de
Radiologie Mére-
Enfant
T2 Coronal CHU Hassan 11

Figure 10 :

IRM abdominale: Volumineuse masse hilaire hépatique se développant dans la lumiere de la
VBP, de forme arrondie, contenant des cloisons épaisses et de multiples logettes
liquidiennes décrites en hypersignal T2, hypersignal en diffusion. Elle est responsable d’une
dilatation des voies biliaires intra-hépatiques d’amont.
Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire botryoide
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C+
Coronal

Service de
Radiologie Mére-
. ‘ | Enfant
C+ Axial i ¥ CHU Hassan Il

Figure 11 :

TDM thoraco-abdomino-pelvienne : Volumineuse masse tissulaire pariétale thoracique

eme

auche centrée sur I’arc antérieur de la cote qui est lysée et présentant un
h t I’ t dela 6 t tl t tant
développement endothoracique.

Anatomo-pathologie : RMS (type histologique non précisé)
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2. Taille

La taille tumorale était notée chez 15 patients avec précision de 02 diametres

(antéro-postérieur et transverse). Les 03 patients qui restent n’ont bénéficié chez

nous que d’une imagerie post-opératoire.
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La moitié des patients avait une taille tumorale supérieure a 4 cm.

Les différences variations de la taille tumorale étaient illustrées sur la graphique

Graphique 3 : la taille tumorale en fonction de la localisation

Docteur Hajar HABIBI
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3. Contours

Le processus tumoral était bien limité (figure 12) chez 26 % des patients et mal

limité a contours irréguliers chez 73% (figure 13).

C+
Coronal

A N

:‘[
H\}
Service de
Radiologie Mére-
Enfant
CHU Hassan 11

Figure 12 :

TDM thoraco-abdomino-pelvienne : Volumineuse masse tissulaire pariétale thoracique
gauche de contours bien limités.

Anatomo-pathologie : RMS (type histologique non précisé)
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C+ Axial

Service de
Radiologie Mere-
Enfant
CHU Hassan 1l

Figure 13 :

TDM cervicale : Processus tissulaire de la fosse infra—temporale ma/ /imité et de contours
irréguliers.

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire
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4. Densité/Signal

La masse était hypodense ou en hyposignal T1 chez 20% des cas et

spontanément héterodense (figure 14) ou en héterosignal T1 et T2 chez 80%.

Service de
Radiologie
Meére-Enfant
CHU Hassan 11

C- Axial

Figure 14 :

TDM cervicale : Processus oto-mastoidien ulcéro-bourgeonnant hétérodense en contraste
spontané.

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire
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5. Rehaussement

Le rehaussement était hétérogene chez tous les patients et important chez un

seul patient (figure 15).

Service de
Radiologie Meére-

Enfant
CHU Hassan 11

C+ Axial

Figure 15 :

TDM abdomino-pelvienne : Processus tumoral du plancher vésical hypodense rehaussé de
facon hétérogéne apres injection de produit de contraste.

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire
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6. Nécrose tumorale

La présence de zones de nécrose était notée chez 80% des cas (figure 16).

C+ Axial

Service de Radiologie
Mere-Enfant
CHU Hassan Il

Figure 16 :

TDM cérébrale : Processus tumoral de la loge infratemporale gauche, rehaussé de facon
modérée et périphérique avec nécrose centrale.

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire
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7. Extension locorégionale

L’envahissement des structures adjacentes était présent chez la moitié des cas
avec une extension endocranienne (figure 17) chez 22% des patients ayant un RMS au
niveau de la région « téte et cou » et une lyse osseuse (figure 13) chez 11% de tous

les cas.

Service de
Radiologie Mére-
Enfant
CHU Hassan 11

T2 Coronal

Figure 17 :

IRM cérébrale : Processus tumoral intra-orbitaire droit, en hypersignal T2 hétérogéne,
rehaussé de facon hétérogeéne apres injection de Gadolinium avec extension endocrdanienne
(fleches).

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire
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8. Extension a distance

Les localisations secondaires étaient notées chez 08 cas dont les sites

métastatiques sont les suivants:

Pulmonaires (figure 18, 19) : 4 cas.

- Ganglionnaires (figure 20) : 3 cas.

- Osseuses (figure 20) : 2 cas.

- Cérébrale (figure 21) : 1 cas.

- Méningée (figure 21) : 1 cas.

- Intra-canalaire (figure 22) : 1 cas.

L’atteinte simultanée de 02 ou 03 sites métastatiques chez le méme patient

était constatée chez 03 cas.

Absence de localisation secondaire Localisations secondaires

Graphique 4 : Répartition des patients en fonction de la présence ou non de

localisations secondaires

Docteur Hajar HABIBI 32



Imagerie du rhabdomyosarcome de I'’enfant : de la téte au pied
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Figure 18:

TDM cervicale et thoracique : Processus tissulaire (fleche) de la fosse infra-temporale avec
nodules et micronodules pulmonaires réalisant un aspect en « lacher de ballons » en rapport
avec des /ocalisations secondaires pulmonaires (téte de fleche).
Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire
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Figure 19 :

TDM thoraco-abdomino-pelvienne : Processus tumoral pelvien présacré (fleche), latéralisée
a droite, hypodense en C-, contenant quelques fines calcifications, rehaussé de facon
hétérogéne apres contraste avec /ocalisation secondaire pulmonaire (téte de fleche).
Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire

C+ Axial Sagittal
Pees) fenétre
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Figure 20 :

TDM thoraco-abdomino-pelvienne : Processus tumoral paratesticulaire (fleche) avec
localisations secondaires ganglionnaires (étoile) et osseuses (fleches courbées).
Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire
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Figure 21 :

TDM cérébrale : Processus tumoral de la fosse infra-temporale gauche avec localisations

secondaires cérébrales (fleche) et méningite carcinomateuse (téte de fleche).

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire
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Figure 22 :

TDM abdomino-pelvienne : Processus tumoral pelvien rehaussée de facon hétérogene,
localement avanceé avec /ocalisation secondaire intra-canalaire (fleche).

Anatomo-pathologie : RMS (type histologique non précisé)
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IV. Données anatomo-pathologiques

L’étude anatomo-pathologique des tumeurs était réalisée sur biopsie
radioguidée puis sur piece opératoire chez 4 cas et sur biopsie uniquement chez 14
cas.

L’analyse histologique a permis de confirmer le diagnostic de
rhabdomyosarcome chez tous les patients et de préciser le type histologique chez 14
patients.

Le RMS embryonnaire était le plus fréquent retrouvé chez 08 cas dont 02 cas

étaient de sous-type botryoide, suivi du RMS alvéolaire retrouvé chez 06 .

2 cas

6 cas

OEmbryonnaire Alvéolaire @Botryoide

Graphique 5 : Répartition des patients en fonction du type histologique du RMS
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V. Modalités thérapeutigues et suivi

La chimiothérapie administrée était selon le protocole RMS 2005. 03 patients
ont bénéficié uniquement d’une imagerie base-line puis étaient perdus de vue. Les

15 autres patients ont bénéficié du traitement suivant :

1. Chimiothérapie préopératoire

Elle a été administrée chez 02 patients soit 11.1% des cas. La réponse clinique
et radiologique était bonne (figure 23) lors de I’évaluation juste avant la chirurgie par

une TDM thoraco-abdomino-pelvienne.
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Figure 23 :

TDM abdomino-pelvienne : Processus tumoral paratesticulaire rehaussé apres contraste
localement avancé, avant (a) et apres (b) chimiothérapie préopératoire avec régression
estimée a 65%.

Anatomo-pathologie : RMS alvéolaire
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2. Chirurgie
La résection tumorale chirurgicale était pratiquée chez 04 patients soit 22.2%
des cas dont le RMS siégeait au niveau paratesticulaire dans 02 cas, dans les voies

biliaires dans 01 cas (figure 24) et au dépend de la paroi thoracique dans 01 cas.
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Figure 24 :

IRM abdominale: Volumineux processus tumoral hilaire hépatique se développant dans la
lumiere de la VBP, de forme arrondie, contenant des cloisons épaisses et de multiples
logettes liquidiennes décrites en hypersignal T2, avant (a) et apres (b) chirurgie.

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire botryoide
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3. Chimiothérapie post—-opératoire

La chimiothérapie post-opératoire était administrée chez tous les malades
opérés.
On a noté une bonne réponse chez 03 malades et une rechute métastatique

chez un seul patient (figure 25).
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Figure 25 :

TDM thoraco-abdominale: Processus tumoral de la paroi thoracique (a, étoile) avec
collection en post-opératoire (b, fleche noire).

TDM thoracique (c): Apparition de nodules excavés au cours du bilan d’évaluation (fleche
blanche).

Anatomo-pathologie : RMS (type histologique non précisé)

Docteur Hajar HABIBI 40



Imagerie du rhabdomyosarcome de I'’enfant : de la téte au pied

4. Chimiothérapie seule

La chimiothérapie seule était administrée chez 10 patients dont la moitié est
des RMS de la région « téte et cou ».
On a noté une bonne évolution (figure 26) chez 06 patients, une rechute apres

amélioration initiale chez les 04 patients restants.
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Figure 26 :

TDM cérébrales injectées : Processus tumoraux de la region téte et cou avant (images 1%

ligne) et apres (images 28me ligne) traitement par chimiothérapie seule.

Anatomo-pathologie :

= a:RMS embryonnaire
= b :RMS alvéolaire
= ¢ : RMS alvéolaire
= d: RMS embryonnaire
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Figure 27 :

TDM abdomino-pelvienne : Processus tumoral prostatique (a) avec réponse partielle (b)
apres chimiothérapie puis rechute (c)

Anatomo-pathologie : RMS (type histologique non précisé)

Service de
Radiologie
Meére-Enfant
CHU Hassan 1l

Figure 29 :

TDM thoracique et pelvienne : Processus tumoral prostatique avec rechute métastatique
pulmonaire (téte de fleche) et intra-canalaire (fleche).

Anatomo-pathologie : RMS (type histologique non précisé)
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DISCUSSION
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|. Epidémiologie

1. Fréquence

Le RMS est la forme la plus fréquente des sarcomes des tissus mous chez
I‘enfant. Il représente 60 a 70% des tumeurs mésenchymateuses malignes de I‘enfant
et 5 a 8% des cancers de l‘enfant. [1,2]

L‘incidence annuel des RMS chez les enfants de moins de 20 ans est de 4.3 cas
par million d’enfants. [3]

Aux Etats-Unis, dans le groupe d'adge entre 0-19 ans, 350 nouveaux cas
diagnostiqués chaque année avec une incidence annuelle du RMS estimée a
8/1000000. [3]

En Europe, une étude faite sur 2071 cas de RMS agé de 0 a 14 ans grace a
I‘Automated Child Hood Cancer Information System (ACCIS) sur une période de 10 ans
allant de 1988 jusqu’a 1997 dans le but d’évaluer I'incidence du RMS, a conclu que le
plus grand nombre de RMS provient de la région ouest de I’Europe avec une incidence
annuelle de 5.4/1000000. [4]

En Afrique on ne dispose pas de beaucoup de données épidémiologiques sur le
RMS. Néanmoins, dans notre pays certaines études ont été faites, tels que I’étude
réalisé au service d’hémato-oncologie pédiatrique de I’hopital d’enfant de Rabat entre
les années 1986 et 2000 et qui a porté sur 183 cas et qui a montré que le RMS
constituait 5% de I'’ensemble des cancers dans cette unité, et la seconde étude réalisé
entre 1995 a 2008 sur les RMS dans le méme établissement et qui a montré le méme
pourcentage(5%) ,une autre étude faite au service d’hémato-oncologie pédiatrique de
Marrakech entre 2011 et 2015 a montré pratiquement la méme fréquence (4.32%) et
une derniere faite au service d’oncologie pédiatrique de Fes durant une période de 7

ans (2010-2017) comportant 912 cas de cancers pédiatriques a montré que le RMS
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de I’enfant constitue 3,18% de ’ensemble des cancers dans 'unité pédiatrique. [5-8]

2. Age

Le RMS est diagnostiqué dans environ les deux tiers des cas chez les enfants de
moins de 06 ans avec deux pics d’incidence : chez les enfants de moins de 5 ans et
chez I’adolescent. [9]

Les résultats de I’étude IRS IV (Intergroupe Rhabdomyosarcoma Study) a montré
une médiane d’age de 05 ans avec deux tiers des patients diagnostiqués avant 6 ans.
[10]

La deuxieme étude menée au SHOP de rabat a montré que les deux tiers des
patients étaient également diagnostiqués avant 6 ans avec deux pics d’age : le premier
entre 2 et 5 ans et le deuxieme chez le jeune adolescent entre 10 et 15ans avec un
age médian de 5 ans. [6]

La troisieme étude menée en Chine a montré un age médian de 04 ans avec
83,2% des patients de moins de 10 ans. [11]

Dans notre étude I’age moyen était de 9 ans et 1 mois différent des résultats
de la littérature, avec légere prédominance (55%) chez les enfants de moins de 10ans
et 02 pics d’age : le premier entre 2 et ans et deuxieme entre 10 et 15 ans comme
dans I’étude du SHOP de rabat. Cette discordance d’age est expliquée par notre petite
taille d’échantillon.

3. Sexe

Il est légerement plus fréquent chez les garcons avec un sexe ratio de 1.4. [2]

Le sexe ratio M/F au cours des études IRS 1V, SHOP de rabat et en chine était
respectivement de 1.5, 2 et 2.5. [6, 10,11]

Dans notre étude, on a noté une prédominance masculine qui était plus
marquée par rapport aux données de la littérature mais proche de celles de I'étude

chinoise.
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Etude Moyenne Prédominance Pics d’age Sexe-ratio
d’age d’age M/F
IRS IV 5 ans 2/3 < 6 ans 1.5
Chine 4 ans 83% < 10 ans 2.15
SHOP Rabat 5 ans 2/3 < 6 ans 02 pics (2-5 2
ans et 10-15
ans)
Notre étude 9 ans 55% < 10 ans 02 pics (2-5 2.5
ans et 10-15
ans)

Tableau 3 : Résumé des résultats épidémiologiques des différentes études

comparées aux notres

Il. Ethiopathogénie

L'étiologie de RMS est incertaine, comme les autres sarcomes, en partie a cause
de la difficulté de corréler les facteurs prédisposants avec les événements de faible
incidence. Chez les enfants, il se présente généralement comme une maladie
sporadique, mais il peut également se présenter liée a des affections héréditaires
telles que le syndrome de Li-Fraumeni (mutations p53), la neurofibromatose I, le
syndrome de Costello (mutations HRAS), Beckwith-Wiedemann syndrome, et le
syndrome de Noonan. [12-15]

Les facteurs de risque ont été décrits dans quelques études, comme l'exposition
prénatale aux médicaments et aux rayons X, mais seulement en tant que RMS de
I'enfance [16]. Pour la population adulte, aucune étude n'a été publiée concernant
I'étiologie de RMS.

Une étude faite sur 322 enfants atteints de RMS a montré que l'utilisation de
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n’importe quelle drogue par la mere des années avant la naissance de I'enfant été
associée a un risque triple de rhabdomyosarcome chez l‘enfant. [17]

Dans notre série aucun facteur prédisposant n’a été signalé.

lll. Anatomo-pathologie et biologie moléculaire

Les RMS sont des tumeurs mésenchymateuses malignes hautement agressives
issues de cellules immatures destinées a former le muscle strié squelettique.

Les cellules caractéristiques de cette tumeur sont les rhabdomyoblastes,
cellules légerement allongées avec des stries croisées intracellulaires et cytoplasme
éosinophile. Ces stries spécifiques et I'aspect allongé ou fusiforme de la cellule avec
plusieurs noyaux sont des signes de maturité myoblastique retrouvés dans 50 a 60%
des sous types embryonnaires et 30% des sous types alvéolaires. [18]

Une classification internationale des RMS fondée sur les classifications
américaines (IRS IV) et européennes (SIOP+ le National cancer Institute (NCI)) a été
élaborée visant a conserver que les entités a signification pronostique.

Type histologique Pronostic

RMS embryonnaire (botryoide et Favorable
anaplasique)
RMS alvéolaire (solide et anaplasique) = Défavorable
RMS pléomorphe Défavorable
RMS a cellules fusiformes/sclérosant = Mauvais
Tableau 4 : Classification internationale histo—pronostique du rhabdomyosarcome

[19, 20]

Les sous types histologiques possedent des altérations génétiques différentes

qui peuvent jouer un réle dans le développement de ces tumeurs, peuvent redresser

ou affiner le diagnostic et permettent d’établir des éléments pronostiques.
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1. Embryonnaire

a. Histologie

Le sous-type embryonnaire est caractérisé par la présence de cellules rondes
ou allongées fusiformes, comportant des signes de différenciation musculaire
nommés rhabdomyoblastes. Ces cellules peuvent étre dispersées dans un stroma
abondant ou myxoide ou dans un stroma peu abondant. On retrouve aussi des plages
de cellules rondes a fort rapport nucléocytoplasmique avec une forte activité
mitotique dans un tissu de soutien plus ou moins dense. [18]

La variété botryoide se rencontre typiquement dans les localisations vésicales
ou vaginales ou la tumeur se développe sous forme polypoide dans une cavité. [2]

La variété a cellules fusiformes, d’aspect pseudo-léiomyosarcomateux, de
localisation paratesticulaire dans 70%, est de bon pronostic. [21]

Les données de notre étude rejoignent celles de la littérature, le RMS
embryonnaire était le type histologique le plus fréquent avec 57% des cas avec region
« téte et cou » comme localisation prédominante suivie du RMS paratesticulaire. La

variété botryoide était notée chez 14% cas au niveau du vagin et des voies biliaires.
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Figure 30 : RMS embryonnaire [22]

a : petites cellules et cellules primitives fusiformes ressemblant aux
premieres étapes du développement d'un muscle squelettique normal

b : cellules fusiformes étroitement emballées disposées en fascicules de
croisement perpendiculaires donnant un aspect semblable a un
[éiomyosarcome

(H&E, grossissement original 10 x 20)

b. Caractéristiques génétiques et moléculaires

Le sous type embryonnaire est caractérisé par une perte d’hétérozygotie(LOH)
sur le bras court du chromosome 11 (11p15). Des publications précédentes ont
montrés que la LOH complete ou partielle de cette région pouvait entrainer la
formation de cancers variés tels le cancer du sein, ovaire, vessie, poumon, testicules
ainsi des tumeurs de Wilms. Le locus 11p15 contient le gene insulin-like growth factor
2 (IGF2) qui est un facteur de croissance cruciale qui se lie a I'IGF1 récepteur. La voie
de signalisation passant par 'lGF-1R est associée a la tumorigénése et a I'inhibition
de l'apoptose. La LOH avec disomie uni parentale paternelle conduit a une
surexpression de I'lGF2, phénoméne démontré comme étant important lors de la

survenue de RMS embryonnaire. [23-27]
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2. Alvéolaire

a. Histologie

On distingue la forme classique caractérisée par une architecture composée
d’alvéoles tapissées de cellules tumorales, qui ont une tendance a desquamer dans
ces espaces alvéolaires. [18]

Il peut exister des aspects massifs de cellules rondes compactés sans stroma et
sans architecture alvéolaire. Il s‘agit d‘une forme alvéolaire solide tres difficile a
différencier des formes embryonnaires ou des formes indifférenciées, le diagnostic
peut étre alors établi par la mise en évidence de transcrit de fusion spécifique du RMS
alvéolaire au niveau des cellules tumorales. La présence détectée d‘une zone
alvéolaire dans la tumeur la fait classer en RMS alvéolaire. [28]

Dans notre étude, le type alvéolaire était classé 2¢me apres I'embryonnaire en
terme de fréquence retrouvé chez 43% des cas, avec prédominance au niveau de la
région « téte et cou » a la différence des études internationales ou le type alvéolaire
prédomine au niveau des extrémités. Ceci peut étre expliqué par la faible taille de

I’échantillon ou on a noté un seul cas de RMS des extrémités.

Figure 31 : RMS alvéolaire [22]
Amas de cellules primitives avec perte de cohésion cellulaire, bordé de septa fibreux

denses, formant un pattern alvéolaire (H&E, grossissement original 10 x 20)
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b. Caractéristiques génétiques et moléculaires [29-43]

Le RMS alvéolaire est caractérisé par une signature moléculaire impliquant la
translocation chromosomique t(2 ;13)(g35 ;g14). Le transcrit de fusion résultant, liant
les genes paired box 3 et forkhead box O1 (PAX3-FOX1) a été identifié pour la
premiere fois en 1993. Le second variant le plus fréquent est issu de la translocation
t(1 ;13)(p36 ;q14), et génere le transcrit de fusion PAX7- FOXOT1.

Plus rarement , quelques cas de RMS alvéolaire ont été décrits avec des
translocations alternatives de type t(X ;2)(q13 ;g935), t(2 ;2) (p23 ;q35) et t(2 ;8)(q35
:q13), qui génerent respectivement les transcrits de fusion pax3-foxo4, pax3-NCOAI
et pax3-NCOAZ2. Il existe également un unique cas de RMS alvéolaire de variant solide
pour lequel il est décrit un transcrit de fusion amplifié de type FOXO1-FGFRT.

De nombreuses études ont été menées pour comprendre le role de PAX3-
FOXOT1 dans la rhbdomyosarcomagénese. Les premieres ont montré que PAX3-FOXO1
induisait une croissance indépendante de I’ancrage et inhibant la différenciation
myogénique.

Plus tard, d’autres études ont montré que les effets mono géniques de son
expression influencaient de maniere aberrante la prolifération, la survie et la
différenciation cellulaire.

Dans notre série, une étude FISH était réalisée chez un seul patient ayant révélé

la présence d’un réarrangement du gene FOXO1.
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3. Pléomorphe

a. Histologie

Son architecture est lache et les cellules sont disposées au hasard. Les cellules
sont pléomorphes. De taille variable, elles sont rondes ou allongées, rubanées, en
raquette, en tétard. Le noyau est également pléomorphe, unique ou multiple,
atypique, nucléolé. Le cytoplasme est habituellement abondant, éosinophile, d'aspect
granuleux, parfois vacuolisé. La coloration au PAS montre fréquemment la présence
de glycogene au niveau de ces cellules.

Le RMS pléomorphe est une tumeur de l'adulte et les cas infantiles sont tres
rares alors que les variantes embryonnaires et alvéolaires sont principalement
présentes chez enfants et adolescents. [20,44]

Ceci concorde avec les résultats de notre étude ou on n’a noté aucun cas.

b. Caractéristiques génétigues et moléculaires

Malheureusement, il existe tres peu de publications sur les données concernant
les voies biologiques connues impliquées dans le RMS pléomorphe par rapport aux
autres sous-types principaux. Une étude animale a pu démontrer que le
développement des RMS pléomorphes chez les souris avec déficience p53 est lié a la

surexpression de gene KRAS. [45]

4. Immunohistochimie

La détection de la desmine est considérée a I'heure actuelle comme le marqueur
de choix des RMS avec 90% environ de positivité. Il semble cependant que cette
recherche doive se faire sur plusieurs clones de la desmine incluant plus
particulierement la desmine D33. [46]

L'actine musculaire globale (HHF35) de sensibilité équivalente peut lui étre
associée. L'actine musculaire lisse de type o est en principe négative. La myoglobine

est peu sensible. L'actine sarcomérique est positive dans les RMS mais elle I'est
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également dans les lésions musculaires lisses. L'antigéne MyoD1, produit du gene
MyoD1 (Myf3) serait spécifique mais il est peu fiable du fait d'un marquage
cytoplasmique non spécifique associé.

La myogénine (Myf4) s'avere le marqueur le plus sensible et spécifique, tout au
moins dans les formes alvéolaires ou le marquage est diffus et intense. [47]

En pratique les 2 seuls marqueurs ayant un intérét d'orientation étiologique sont
en tout premier lieu la desmine, l'actine des muscles lisses pour les formes

embryonnaires et la myogénine essentiellement pour les formes alvéolaires.

5. Diagnostic différentiel

En cas de RMS embryonnaires a cellules rondes chez l'enfant, le diagnostic
différentiel se pose avec les autres tumeurs a cellules rondes, notamment le
neuroblastome, le lymphome, la tumeur neuro-ectodermique périphériques primitive
(PNET), le synovialosarcome ou encore une tumeur rhabdoide. L'argument
fondamental est la présence de desmine et la myogénine. Enfin, la mise en évidence
de glycogene intra cellulaire est presque constante dans les RMS et ne doit pas, a lui
seul faire évoquer un sarcome d'Ewing.

Dans les cas de RMS laches de type botryoide, la confusion est possible avec les
pseudo-polypes inflammatoires. La couche cambiale et Ila différenciation
rhabdomyoblastique a rechercher permettront le diagnostic de certitude.

Le tableau résume le diagnostic différentiel des sarcomes en s’aidant de

I'immunohistochimie. [48]
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Vimentine KL-1 HHF Desmin Actine Actine S100 NSE MIC

EMA 35 e strié lisse

RMS embryonnaire + + - + + - - - -
RMS alvéolaire + - - + + - + - -
Fibrosarcome + - - - - - - - _
Synovialosarcome  + + - - - - ++ + -
Schwannome + - + - - + - - -
malin

Léiomyosarcome + + - + - - - - _
Sarcome épithélial + + - - - - + - —
PNET + - - - - - + ++ | ++

Tableau 5 : Diagnostics différentiels des sarcomes selon I'immunohistochimie
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IV. Imagerie

1. Moyens d’imagerie et sémiologie radiologique

a. Radiographie standard

Du fait que le RMS est une tumeur des tissus mous, La radiologie
conventionnelle n’a aucun intérét dans son diagnostic. Elle peut mettre en évidence
une érosion osseuse en regard de la tumeur primitive traduite par une hyperfixation
sur une scintigraphie osseuse 99mTc-MDP.

Les radiographies thoraciques peuvent étre utilisées dans le cadre du bilan de
surveillance mais non pas dans le bilan d’extension initial a la recherche de
localisations secondaires pulmonaires. [22]

b. Echographie

L’échographie est souvent I’examen radiologique de 1¢r intention devant un
syndrome de masse chez I’enfant vu sa disponibilité et son codt.

L’idéal est de disposer d’un échographe doté d’une sonde sectorielle de 5 a 7,5
MHz, d’une sonde linéaire de 7,5 ou 10 MHz et de modules Doppler
duplex/couleur/énergie. L’environnement doit étre adapté a des enfants (table a
langer, jouets). Si on est amené a examiner des nouveau-nés, il est nécessaire de
disposer d’une lampe chauffante et de gel stérile que I'on peut tiédir. De facon
générale, il est préférable de placer le gel sur la sonde plutét que sur la paroi
abdominale afin de prévenir la survenue de pleurs ou d’un réflexe mictionnel. [49]

Elle permet de préciser tumoral initial (mesure des trois diametres). Elle étudie
I’échostructure de la masse, contours et sa vascularisation grace au Doppler.

La majorité des tumeurs des tissus mous sont bénignes, pouvant étre
diagnostiquées échographiquement et sans avoir recourt a des examens

supplémentaires ni au traitement.
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En échographie, le RMS se présente en général comme une masse bien limitée,
hétérogene légerement hypoéchogene, pouvant étre trés vascularisée. Dans le cas
particulier du RMS paratesticulaire, I’échographie est le moyen d'imagerie de choix,
bien que la TDM abdominale reste nécessaire pour rechercher les adénopathies
retropéritoneales. Dans toutes les autres localisations du RMS, une imagerie

supplémentaire par TDM ou IRM est obligatoire.

Figure 32:

Echographie: masse mal limitée, hétérogene entourant le testicule (fleche vide) avec
une hypervascularisation (fleche pleine)

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire

(Images extraites de la littérature [22])

L’échographie est également utile pour dans les biopsies radioguidées. Sebire
et Roebuck ont systématiquement revu le diagnostic anatomo-pathologique des
biopsies, guidées par I'imagerie, des tumeurs pédiatriques. lls ont conclu que les
carottes recueillies étaient suffisantes pour établir un diagnostic chez 94% des
patients. Des complications nécessitant un traitement n'ont été rapportées que chez
1% des patients, notamment une hémorragie ayant nécessité une transfusion. Pour les
biopsies radioguidées, le matériel obtenu doit étre transporté frais au service

d’anatomo-pathologie. La fixation ne doit pas étre effectuée car cela empéchera toute
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nouvelle étude cytogénétique. [50]

c. TDM

Elle se fait par une acquisition hélicoidale en coupes axiales avant et apres
injection de produit de contraste a base de produit de contraste non ionique, avec
reconstructions multiplannaires.

Afin d'évaluer les métastases pulmonaires de RMS, la TDM thoracique est un
examen obligatoire. Cependant, I’évaluation de I'atteinte pulmonaire peut parfois étre
difficile.

Bien que des criteres tels que le nombre et la taille des lésions, morphologie
ont été appliqués chez des patients adultes, aucun n'a montré une spécificité de 100%.
Selon les directives de The new European Pediatric Soft Tissue Sarcoma study (EpSSG)
pour |'évaluation de la TDM thoracique, les critéres suivants concernant le diagnostic
des métastases pulmonaires doivent étre appliqués : un nodule pulmonaire ou un
nodule pleural de plus de 10 mm de diametre, deux ou plusieurs nodules bien définis
de 5a 10 mm ou cing ou plusieurs lésions> 5 mm. Cela vient avec le I'hypothese qu'il
n'y a pas d'autre explication médicale pour ces lésions. Lorsqu'il y a une forte
suspicion qu'une petite lésion est métastatique et semble étre le seul site de maladie
métastatique, une biopsie peut étre effectuée. Dans le protocole EpSSG, la biopsie
pulmonaire n'est pas recommandée. [51]

La TDM est supérieure a I'lRM dans la détection des anomalies osseuses.
L'inconvénient de la TDM chez les enfants est |'utilisation de rayonnements ionisants.
Depuis les articles fondateurs de Paterson et al. et Brenner et al., nous devons étre
conscients du risque théorique de la TDM induisant le déces par cancer et en tenir
compte en particulier dans le bilan de suivi des enfants atteints de cancer, car ils ont

déja prouvé leur tendance a présenter une tumeur maligne tot dans la vie. [52, 53]
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d. IRM

Grace a sa capacité supérieure a illustrer les modifications des tissus mous,
I''RM est le Gold-standard en RMS [16]. Bien que les protocoles d'imagerie doivent
étre adaptés au cas par cas, ils doivent au moins comportés des sequences axiales
pondérées en T1 et T2 (pour les structures anatomiques et I'évaluation des structures
neurovasculaires), séquence T1 perpendiculaire au plan axial et une séquence apres
injection de gadolinium. Il est important qu'au moins deux séquences soient
identiques, une avant et une aprés injection de produit contraste, pour préciser le
rehaussement. Les sequences injectées sont obligatoires et réalisées avec saturation
de graisse.

Les caractéristiques radiologiques du RMS sont relativement non spécifiques.
Comme toutes les tumeurs des tissus mous, il se présente en signal intermédiaire T1
(figure 33), signal intermédiaire a élevé en T2. En cas de présence de nombreuses
cloisons, la tumeur apparait sous une forme lobulaire. Le RMS en général se rehausse
de facon importante aprées injection de produit de contraste (figure 33). Tres rarement,
il peut étre majoritairement kystique (figure 34). Les séquences dynamiques sont
nécessaires pour étudier la vascularisation de la tumeur et pour différencier entre un

résidu tumoral et des remaniements fibreux post-thérapeutiques.
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Figure 33:

IRM pelvienne: a axial T1 : [ésion pararectale bien limitée, b axial T1 C+ :

rehaussement homogene

Anatomo-pathologie : RMS alvéolaire

(Images extraites de la littérature [22])

Figure 34 :

IRM thoracique : « a » coronal T2 et « b » axial T2 Iésion multikystique (fleche vide

sur image a) avec niveau liquide/liquide (fleche vide sur image b). Il s’y associe des
ADPs cervicale (fleche pleine)

Anatomo-pathologie : RMS alvéolaire

(Images extraites de la littérature [22])
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Pour programmer une chirurgie, il est important de préciser au chirurgien le
compartiment dans lequel le RMS est situé. Les structures vasculaires sont respectées
lorsqu’on a du tissu normal interposé entre la tumeur et les vaisseaux ou on a un
contact sur une circonférence inférieure a 180°. Si la tumeur englobe le vaisseau sur

une circonférence supérieure a 180 °, il est considéré comme envahit. [54]

2. Localisation

La symptomatologique clinique varie en fonction de la localisation anatomique
du RMS. Généralement, il s’agit d’une masse asymptomatique révélée par le
dysfonctionnement organique du a I’extension de la tumeur au sein de |’organe
porteur et des structures avoisinantes.

Le site primitif du rhabdomyosarcome est connu depuis longtemps comme
I'essentiel facteur pronostic et théranostic sur lequel se base la stratégie
thérapeutique du RMS. Il conditionne la qualité du geste opératoire avec existence ou
non de résidu microscopique ou macroscopique. [55]

Les trois principaux sites de rhabdomyosarcome les plus fréquents sont [22] :

» Larégion de la téte et du cou : 40%.

> Voies génito-urinaires :

o Tumeurs vessie/prostate : 15%.
o Tumeurs non vessie/prostate : 10%.

» Membres : 15%.

» Autres sites : 20 %.

a. Téte et cou

Malgré que le RMS primitif multifocal de la région « téte et cou » était rapporté
dans la littérature, dans la majorité des cas il se présente comme une volumineuse
l[ésion, solitaire et unilatérale. [56]

Le RMS a une prédilection pour cette région représentant 40% de tous les cas

Docteur Hajar HABIBI 60



Imagerie du rhabdomyosarcome de I'’enfant : de la téte au pied

de RMS chez I'enfant. [57]

Majoritairement de type embryonnaire, ces RMS présentent un faible taux de
métastases ganglionnaires.

Comparativement aux données de la littérature, le RMS de la région « téte et
cou » était solitaire et unilatérale dans notre série représentant 50 % des cas similaire
aux études internationales.

+ Orbite

Le RMS périorbitaire provient des paupieres et peut rester en préseptal. La
tumeur intra-orbitaire peut intéresser les 02 régions intraconique et extraconique. La
plupart des RMS sont situées au niveau du quadrant supéro-nasal de I'orbite [56, 58].
L'évaluation de ses rapports avec les muscles oculomoteurs, la glande lacrymale, les
canaux lacrymo-nasaux, le nerf optique, le globe et le toit de I'orbite est nécessaire
(tableau 6). Contrairement a la localisation paraméningée, le RMS orbitaire envahit
rarement la base du crane ou s'étend en endocranien [58, 59]. L’extension se fait
rarement a travers la fissure orbitaire inférieure ou supérieure, tout comme
I’envahissement des sinus de la face adjacents.

Une déformation osseuse subtile peut étre observée fortuitement, mais une
destruction osseuse franche avec atteinte de la moelle osseuse et des structures
intracraniennes adjacentes est rarement observée dans la RMS orbitaire. La lyse
osseuse changera la classification en un emplacement paraméningé. Lorsque la lyse
osseuse est suspectée sur I''lRM, une TDM complémentaire est recommandée pour
confirmer les résultats de I''RM et exclure les lésions bénignes concomitantes,
notamment la dysplasie fibreuse.

Dans notre série, on a constaté que I’extension vers les structures intra-
craniennes adjacentes était exceptionnelle pour la localisation orbitaire, retrouvée

chez un seul cas (figure 14), ce qui était rapporté dans la littérature.
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Paraméningé 25-50% Non paraméningé 25% Orbite 25%
Naropharynx Scalp Paupieres
Espace para-pharyngé Parotide Glande lacrymale

Fosse infra-temporale
Fosse pterygo-palatine
Fosses nasales Cavité orale Muscles oculo-moteurs

Sinus de la face

Oreille moyenne Larynx Globe
Tumeur orbitaire avec lyse Oropharynx Orbite
osseuse

Envahissement neuro-vasculaire Joue

Toutes les tumeurs avec Hypopharynx

paralysie nerveuse

Toutes les tumeurs avec Thyroide / parathyroide
extension endocranienne ou

endocanalaire

Présence de cellules tumorales Cou

au niveau du LCR

Tableau 6 : Localisations des RMS de la région « téte et cou » [57]

+ Paraméningé

La localisation paraméningée est en contact direct ou a proximité de la base du
crane. Les tumeurs de cette localisation peuvent provenir du nasopharynx, de I'espace
parapharyngé, la fosse infratemporale (figure 13), les fosses nasales (figure 35), les
sinus de la face, la mastoide ou I'oreille moyenne (Tableau 6, figure 36 et 37). Il est
difficile d'évaluer I'origine de la masse quand elle est volumineuse, mais définir son

centre et analyser le déplacement des structures de voisinage peut aider a préciser la
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localisation [60]. Les RMS paraméningés se propagent plutot vers la base du crane.
L’évaluation exacte de I’extension locorégionale est I'un des principaux objectifs de
I'imagerie. Le taux de survie diminue et les modalités thérapeutiques different en cas

d’extension vers la base du crane ou en endocranien. [61, 62]

Figure 35 :

IRM : Sagittal T2 masse de la fosse nasale droite bien limitée, avec aspect « sausage-
like », de signal hétérogene (fleches)

Anatomo-pathologie : RMS (type histologique non précisé)

(Image extraite de la littérature [57])
L'atteinte de la base du crane peut étre bien identifiée sur des séquences T1.
Une lyse osseuse du sphénoide, du clivus, de l'os ptérygoide et des processus
ptérygoides peut se produire. Lorsqu'une tumeur est située dans I|'espace
masticatoire, la mandibule et l'articulation temporo-mandibulaire peuvent étre
menacées. L'extension de la tumeur peut étre subtile et il faut donc surveiller
attentivement la disparition des espaces graisseux normaux et le rehaussement est

anormal, en comparaison avec le coté intact.
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Figure 36 :

IRM des conduits auditifs: Comblement tissulaire du conduit auditif externe gauche

et de I'oreille moyenne homolatérale avec lyse osseuse.

Anatomo-pathologie : RMS (type histologique non précise)

(Images extraites de la littérature [57])
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Service de C+ Axial
Radiologie
Mére-Enfant

CHU Hassan Il

Fenétre C+ coronal
0sseuse

Figure 37 :

TDM cervicale : Processus oto-mastoidien ulcéro-bourgeonnant héterodense en

contraste spontané, rehaussé de maniere hétérogene apres injection de produit de
contraste avec nécrose centrale. Il est responsable d’une lyse des cellules
mastoidiennes, du CAE et du canal carotidien.

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire

L’imagerie aprés contraste montre un rehaussement pathologique de la tumeur,
devenant plus évident aprés saturation de graisse. L'extension périnerveuse subtile
devient plus évidente apres injection de produit de contraste par voie veineuse. Un
élargissement asymétrique du sinus caverneux avec rehaussement anormal des
foramen de la base du crane peut étre un signe d'extension intracranienne de la

tumeur le long des branches du nerf trijumeau.
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On peut observer un engainement de l'artere carotide interne ainsi qu'une
compression de la veine jugulaire. Le rehaussement périvasculaire le long de l'artere
carotide interne pres de la base du crane suggere une extension de la tumeur en
extracranien et une réévaluation minutieuse des résultats doit étre envisagée.

Dans notre série, on avait un seul cas de RMS paraméningé avec extension

endocranienne a travers une lyse osseuse comme ce qui est décrit dans la littérature.

Figure 38:

IRM cervicale : coronal T1 C+ masse de la fosse infra-temporale avec extension au

sinus caverneux droit a travers le foramen ovale qui est élargi, une asymétrie de la
carotide interne due a la compression tumorale (téte de fleche) et une compression
du lobe temporale (fleche).

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire

(Image extraite de la littérature [57])
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+ Non-paraméningé

Ces tumeurs sont situées dans toutes les autres localisations de la région « téte
et cou » sauf 'orbite (tableau 6). Une évaluation minutieuse de I'extension locale du
RMS de l'oropharynx ou de la cavité buccale vers les structures adjacentes, par
exemple I’espace para-pharyngé ou la fosse infratemporale, est obligatoire, car cela
peut transformer une localisation a faible risque en une autre a haut risque
(paraméningée). Les localisations intranasales peuvent étre purement non-
paraméningées (figure 39) mais peuvent devenir para-méningées lorsque la tumeur

touche la base du crane (figure 35).

Figure 39:

IRM faciale : Axial T2 masse superficielle du sillon nasogénien gauche (fleche vide)
avec niveau liquide/liquide (fleche pleine) témoignant d’un petit saignement post-

biopsique.

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire
(Image extraite de la littérature [57])
La lyse osseuse du palais dur peut provoquer une propagation péri-nerveuse le

long des nerfs palatins et de la, une extension rétrograde de la tumeur peut se
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produire le long des branches trigéminales et du nerf vidien dans en intracranien, ce
qui modifie le pronostic en une localisation paraméningée moins favorable.

Le RMS de la parotide en tant que tel fait partie du groupe des RMS non-
paraméningés, mais en cas d'atteinte du nerf facial ou d'extension a I’espace
parapharyngé, la tumeur est classée comme paraméningée, avec un pronostic plus
défavorable.

Le RMS cervical inférieur peut s'étendre dans le médiastin ou en intracanalaire,
selon la localisation. Cette constatation modifiera le pronostic car elle est classée
comme une localisation paraméningée.

On a rapporté 04 cas de RMS non paraméningés dans notre série, dont
I’évolution était favorable les classant a faible risque comme ceci a été rapporté dans
la littérature.

b. Appareil génito-urinaire

Le RMS de I'appareil génito-urinaire représente 25 % des cas de RMS chez
I’enfant. Cette localisation est classée deuxiéme en terme de fréquence apres la région
« téte et cou ». Le RMS de cette localisation est la tumeur la plus fréquente du tractus
génito-urinaire inférieur chez I’enfant au cours de leurs deux premieres décades de
vie.

La plupart des patients atteints de RMS de la vessie ou de la prostate se révelent
par une rétention urinaire, responsable d’une douleur et/ou une distension
abdominale, une dysurie et des signes d'infection urinaires. L'hématurie est
inhabituelle. Les filles atteintes de RMS gynécologique présentent une masse vulvaire,
périnéale ou vaginale prolabée par la vulve des saignements vaginaux.
L’augmentation du volume testiculaire, souvent ignoré au début, est la plainte la plus
fréquente des patients atteints de RMS paratesticulaire.

Le RMS génito-urinaire peut étre subdivisé en deux sous-groupes basés sur le
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pronostic et la stratégie thérapeutique différent: les tumeurs de localisation
vessie/prostate de pronostic défavorable (figure 5, 6), les tumeurs de localisation non
vessie/prostate comme la localisation paratesticulaire (figure 4, 32) (testicules,
épididyme et cordon spermatique), vagin/vulve/utérus (figure 8), qui sont de
pronostic favorable, et nécessitant donc un traitement moins intensif [63-64].

Jusqu'a 40 % des patients atteints de RMS génito-urinaires ont des localisations
secondaires ganglionnaires. Ce qui est comparable aux résultats de notre étude ou
on a noté un taux de 57%. [65,66]

Les patients porteurs de RMS génito-urinaires (non vessie/prostate)
métastatiques ont un pronostic plus favorable que les patients atteints de maladies
métastatiques d'autres localisations.

La variété botryoide se rencontre typiquement dans les localisations vésicales
ou vaginales ou la tumeur se développe sous forme polypoide dans une cavité, comme
dans un cas de notre série ou on a objectivé une tumeur polypoide au niveau de la
vessie revenant en faveur d’un RMS embryonnaire botryoide du vagin (figure 8). [67]
La variété a cellules fusiformes, d’aspect pseudo-léiomyo-sarcomateux, de
localisation paratesticulaire dans 70%, est de bon pronostic chez I’enfant malgré la
fréquence de I’envahissement ganglionnaire rétropéritonéal. [27]

En cas de RMS vésical et apres administration de produit de contraste au cours
d’une IRM, une superposition de ce dernier peut survenir empéchant de bien préciser
le rehaussement de la paroi vésicale. [68] Dans ce cas, la séquence pondérée en T2
peut étre particulierement utile pour évaluer cet épaississement pariétal. Une
cystoscopie supplémentaire est souvent justifiée [69]. En fin de traitement, un
épaississement résiduel peut persister, et il est impossible de décider si c’est un
résidu tumoral ou des remaniements fibreux. Dans ce cas, une biopsie endoscopique

reste obligatoire.
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c. Extrémités

Le RMS des extrémités est presque toujours de type alvéolaire, survenant plutot
chez le grand enfant et I’adulte jeune comme, le cas d’ailleurs chez le patient de 15
ans avec tumeur de la cuisse rapporté dans notre série avec résultat
anatomopathologique en faveur d’'un RMS de type alvéolaire (figure 9). Il s’y associe
souvent des adénopathies régionales avec un potentiel de métastase dans des
endroits inhabituels. Ces deux facteurs le rendent de pronostic défavorable.

Chez environ 12 % des patients, l'atteinte ganglionnaire est détectable sur
I'imagerie. Cependant, apres étude anatomo-pathologique post-opératoire ce taux
augmente jusqu’a 50%. Cet écart entre les résultats de l'imagerie et le curage
ganglionnaire pourrait étre réduit par l'utilisation d’une échographie de haute
résolution.

Les nouvelles recommandations préconisent, chaque fois que possible, une
biopsie systématique des ganglions régionaux, méme si les ganglions ne sont pas
palpables ou d’allure suspecte sur l'imagerie. Bien que l'intérét de faire passer un
patient a un groupe de haut risque, en se basant uniquement sur une adénopathie
régionale, n'est pas encore été étudié.

Comme dans toutes les tumeurs des extrémités, I'imagerie préopératoire joue
un rble essentiel dans I’étude de I’extension locale et de I’envahissement des
structures neuro-vasculaire.[70-72]

d. Autres

+ Paroi thoracique :

Le RMS de la paroi thoracique (figure 40 et 41) est un résultat relativement rare
avec une incidence de 3,7% dans les études IRSG Il et IRSG IIl [73]. La plupart des
articles publiés sur le RMS de la paroi thoracique sont soit des « case report » ou des

études sur des petites séries. Dans une analyse rétrospective de 15 patients, Saenz et
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ses collaborateurs ont constaté une survie a 5 ans de 67 %. [74-76]
Dans notre étude, on a rapporté un seul cas de RMS de la paroi thoracique
représentant 5.5% des cas. Ce qui est compatible avec les données de la littérature

(figure 11).

Figure 40 :

Echographie : « a » masse tissulaire du muscle grand pectoral hétérogene

IRM thoracique : « b » Axial T1 masse de signal intermédiaire « c » Sagittal T1 C+

Masse tumorale du muscle grand pectorale rehaussée apres injection de produit de
contraste

Anatomo-pathologie : RMS alvéolaire

(Image extraite de la littérature [22])
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Service de
Radiologie
Mére-Enfant
CHU Hassan 1l

C+ Axial

C+
Sagittal

Figure 41 :

TDM thoraco-abdomino-pelvienne : Masse tissulaire au dépend de la paroi

thoracique antérieure, médiane, bien limitée, polylobée, hypodense en contraste
spontané et rehaussée de facon hétérogene apres contraste. Latéralement a gauche,
elle envahit le bord gauche du corps sternal. En arriere, elle semble envahir le
pédicule mammaire interne gauche et s’étend au médiastin antérieur avec contact
intime avec le thymus et le péricarde avec perte du liseré graisseux de séparation
par endroit.

Anatomo-pathologie : RMS alvéolaire
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Figure 42 :

TDM thoraciqgue : Volumineuse masse pulmonaire (étoile) associée a un

épanchement pleural responsable d’un refoulement de la trachée (fleche vide) et de
I’cesophage (fleche pleine) vers la droite

Anatomo-pathologie : RMS embryonnaire

(Images extraites de la littérature [22])

+ Voies biliaires :

Le RMS est la tumeur la plus fréquente des voies biliaires chez I'enfant, bien
gu'elle ne représente qu'environ 0,04 % des de toutes les tumeurs infantiles [85].

Le diagnostic est suspecté, initialement et chez la majorité des patients, sur une
échographie abdominale qui mets en évidence une masse solide ou kystique hilaire

hépatique associée a une dilatation des voies biliaires intra-hépatique. (figure 43 a)
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Figure 43 :

a. image échographique d’un processus tumoral hilaire hépatique (fleche

vide) avec dilatation des voies biliaires intra—hépatiques (fleche pleine).

b. IRM abdominale axial T2 Iésion bien circonscrite en hypersignal (fleche

vide)

c. Bili-IRM déconnexion des canaux biliaires primaires droit et gauche
(fleche vide)

d. CPRE faite pour mise en place d’une prothése

Anatomo-pathologie: RMS embryonnaire

(Images extraites de la littérature [22])
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L’IRM est obligatoire pour le bilan préopératoire ou la Bili-IRM permet de mettre
en évidence I’ensemble de [I'arbre biliaire. Chez plusieurs patients, une
cholangiopancréatographie rétrograde par voie endoscopique (CPRE) doit étre faite
pour détecter les irrégularités intra-canalaires. (figure 43 b,c,d)

Le traitement du RMS des voies biliaires ne nécessite pas une résection radicale
de la tumeur tant qu’une radiothérapie adéquate est envisagée. [86] Il faut rechercher
les localisations secondaires intra-péritonéales au cours du bilan de surveillance.

Conformément a la littérature, on a objectivé sur I’'imagerie du cas du RMS des
voies biliaires, une masse kystique du hile hépatique associée a une dilatation des
voies biliaires intra—hépatiques (figure 10).

+ Autres localisations :

Dans des cas extrémement rares, le RMS peut étre trouvé dans d'autres organes
tels que le cceur, le diaphragme (figure 44), I'omentum, |'urachus et le tube digestif

[68-76].
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Dans notre étude, aucune de ces localisations n’a été noté.

Figure 44

IRM thoracique : Sagittal T2 masse diaphragmatique (fleche)

[courtesy of S.G.F. Robben, Academic Hospital Maastricht, The Netherlands]

Dans notre série, la localisation la plus fréquente était la région « téte et cou »
avec un taux de 50% similaire aux autres études internationales, a I’exception de
I’étude chinoise ou le RMS de I’appareil génito-urinaire était le plus fréquent avec un
taux de 43% (tableau 6).

En comparant nos résultats avec ceux rapportés dans la littérature, nous avons
noté plus de localisations de la region « téte et cou » et génito-urinaire et moins de
localisations au niveau des membres. Cette constatation peut étre expliquée par la

petitesse de taille de notre échantillon.
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Etude Orbite Téte et Vessie Non Membres Autres Total
cou et vessie/prostate
non  prostate
orbite
HSISSEN 18% 31% 23% 8% 10% 9% 100
Rabat
HABIBI 23.5% 20.6% 17% 5.8% 8.8% 23% 34
Marrakech
Xiaoli Ma 31% 43% 11% 14% 161
Chine
SIOP 8% 33% 11% 16% 15% 17% 670
(Rodary)
Eduardo A 8% 29% 6% - 14% 27% | 1544
USA
IRS 1l 8% 26% 11% 12% 18% 23% 999
(Maurer)
Notre 22.2% | 27.7% 11% 22% 5.5% 11% 18
étude

Tableau 7 : Comparaison des résultats des localisations du RMS avec des études

nationales et internationales
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3. Classification RMS [48]

Deux principaux systemes de classification sont utilisés :
- le systeme américain «IRS» : opérabilité de la tumeur (tableau 8).
- le systéme international SIOP «TNM» : description de la tumeur avant tout
traitement (stades cliniques) et faisabilité et qualité d’exérese de la tumeur
(stades post-chirurgicaux). (tableau 9)
Le but de ces classifications est de répartir les tumeurs en catégories en fonction
du pronostic pour décision thérapeutique identique pour les tumeurs du méme stade.

Stadification IRS

Groupe 1 | Maladie localisée, résection microscopique, confinée au muscle
ou a ’organe d’origine sans envahissement ganglionnaire.

Groupe 2 | Résection macroscopique totale mais résidu microscopique
Maladie régionale (dépassant le muscle ou I’organe d’origine)
Completement réséquée ou avec atteinte ganglionnaire
Completement réséquée
Maladie régionale avec atteinte ganglionnaire, réséquée avec
résidu microscopique.

Groupe 3 | Résection incompléte avec résidu macroscopique ou simple
biopsie.

Groupe 4 Métastases a distance lors du diagnostic.

Tableau 8 : Classification de I'Intergroup RMS Study selon I’opérabilité au diagnostic
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Stadification TNM des RMS de I’enfant

Stade 1 = Tumeur localisée au tissu ou a lI'organe primitif: T1
o Tla=T<5cm
o Tlb=T>5cm
» Pas de preuve en faveur d'une diffusion ganglionnaire: NO
» Pas de preuve d'une métastase: MO
Stade 2 * Tumeur impliquant 1 ou plusieurs organes ou tissus
contigus ou épanchement malin adjacent
o TlHla=T<5cm
o Tllb=T>5cm
» Pas de preuve en faveur d'une diffusion ganglionnaire: NO
» Pas de preuve d'une métastase: MO
Stade 3 » Toute taille tumorale
* Preuve d'une diffusion ganglionnaire: N1
» Pas de preuve d'une métastase: MO
Stade 4 » TousT
= Tout N

= Métastases a distance

Tableau 9 : Classification de I'Intergroup RMS Study selon I’extension locale,

I’atteinte ganglionnaire et les métastases a distance.
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Le groupe IRS proposait sur la base d’une étude de 505 patients, une
classification pré thérapeutique ajoutant aux criteres TNM classiques le site initial de
la maladie (tableau10).

Stade TNM (SIOP)

Stade Site Taille T N M
1 Favorable Tous T1 ou T2 NO, N1, Nx MO
2 Défavorable <5 cm Tl ouT2 NO, Nx MO
3 Défavorable | >5cm T1 ou T2 N1 MO
>5cm T1 ou T2 NO, N1, Nx MO
4 Tous Tous T1 ou T2 M1

Tableau 10 : Stade TNM (SIOP)

Sites favorables : téte-cou non paramningé, génito-urinaire non vessie-
prostate,
Sites défavorables : téte cou para-méningé, vessie et prostate, extrémités,

autres T, tumeur : T1 confiné a I’organe d’origine
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Stade 1 Stade 2 Stade 3 Stade 4
HSSISSEN 14% 22% 51% 13%
Rabat
HABIBI 35% 6% 41% 18%
Marrakesh
Xiaoli Ma 34.1% 28.6% 37.3%
Chine
Eduardo A 35% 36% 30%
USA
IRS I 20% 16% 48% 16%
Notre étude 27% 11% 22% 39%

Tableau 11 : Classification IRS pré-thérapeutique en comparaison avec des études

nationales et internationales

La prédominance du stade 4 était manifeste dans notre étude avec un
pourcentage de 39%, suivi par le stade 1 qui a constitué 27%, puis le stade 3 avec un
pourcentage de 22%, et en dernier le stade 2 de 11%.

Notre étude rejoint I’étude chinoise menée par Xiaoli Ma et ses collaborateurs.

Le pourcentage élevé observé dans le stade 1 dans notre étude par rapport a ce
qui est décrit dans la littérature peut étre expliqué par la fréquence dans notre étude

de la localisation orbitaire dont la masse est diagnostiquée précocement.
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V. Traitement

Le traitement du RMS nécessite une approche multidisciplinaire, ou la

chimiothérapie, la chirurgie et la radiothérapie ont chacune leur role spécifique.

1. Chimiothérapie

Avant ’administration de la chimiothérapie, seuls 25 % des patients atteints de
RMS ont survécu, malgré une thérapie locale adéquate. Cela indique indirectement
que la grande majorité des patients avait au moins une maladie disséminée minimale
au moment du diagnostic, considérant que, grace aux techniques modernes
d'imagerie et a I’analyse de la moelle osseuse, seulement 15% des patients atteints de
RMS présente une maladie métastatique manifeste.

En dehors du traitement des maladies peu disséminées, la chimiothérapie
permet au traitement local d’étre plus conservateur. Chez la plupart des patients, la
chirurgie au moment du diagnostic consiste uniquement a faire une biopsie. La
chimiothérapie est administrée chez tous les patients ; elle réduit la taille et
I'extension des tumeurs et permet souvent de retarder l'intervention chirurgicale. La
tumeur devient donc a une résection complete et donc le geste devient moins agressif.

La plupart des protocoles internationaux utilisent la vincristine et la
dactinomycine comme des médicaments standards. Le choix de l'agent alkylant
differe entre I'Europe (ifosfamide) et I'Amérique du Nord (cyclophosphamide). Ces
médicaments se sont avérés étre tout aussi efficace, mais des différences de toxicité
existent : l'ifosfamide est plus néphrotoxique, alors que la cyclophosphamide est plus
gonadotoxique [87]. L'ajout d'autres agents antinéoplasiques a la vincristine, la
dactinomycine et les alkylateurs dans le traitement du RMS a fait I'objet d'une enquéte,

mais aucune amélioration significative dans le résultat n’a été trouvée [88].
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2. Chirurgie

Chez les enfants, la chirurgie commence souvent pendant la phase de
diagnostic par une biopsie pour étude histologique, bien que dans cette situation la
radiologie interventionnelle joue un role devenant de plus en plus important. La
biopsie-exérese n'est pas préconisée, sauf pour les tumeurs paratesticulaires. La
plupart des patients se retrouvent au stade post-opératoire IRS groupe Il
L'intervention chirurgicale est généralement retardée jusqu'a la réduction de la tumeur
par chimiothérapie. Le traitement chirurgical des RMS est spécifique au site, mais le
paradigme actuel est I'exérése complete et élargie de la tumeur primitive avec marge
saine chaque fois que cela est possible. Les procédures d'ablation complete devraient
étre évitées.

3. Radiothérapie

Les stratégies thérapeutiques en Amérique du Nord et en Europe occidentale
ont été différentes dans le passé. Les protocoles nord-américains impliquaient une
chirurgie agressive et une radiothérapie de routine, sauf pour les tumeurs qui étaient
réséquées de facon microscopique au moment du diagnostic, suivies d'une
chimiothérapie prolongée pouvant aller jusqu'a deux ans. La SIOP préconisait
['utilisation de la chimiothérapie et de la chirurgie afin d'obtenir une rémission
complete chez le plus grand nombre possible de patients afin d’éviter la radiothérapie
chez ces patients souvent tres jeunes. La radiothérapie a souvent des effets néfastes
sur les enfants en pleine croissance, ce qui pourrait aboutir a des problemes
esthétiques et fonctionnels importants.

La dose d’irradiation tolérée de I'os en croissance est <20 Gy, mais la dose
d’irradiation du traitement du RMS varie entre 36 et 50,4 Gy. Pour certains sites cette
modalité a bien fonctionné (exemple : RMS orbitaire, et chez de nombreux patients,

la radiothérapie devrait é€tre évitée [89]. Dans beaucoup de localisation, le taux de
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rechute était élevé, et le taux de guérison apres les rechutes était faible.

Les protocoles de traitement en Allemagne (Coopérative Weichteilsarcom
Studie, CWS) et I'ltalie (en italien Cooperative Soft Tissue sarcoma Group, ICG) étaient
entre celle de I'Amérique du Nord et celle de la SIOP. En 2005, I'ancien groupe SIOP,
le CWS et le L'ICG s'est réuni pour former I'EpSSG. A la suite d'une vaste coopération
entre I'Europe et I'Amérique du Nord, les similitudes dans les stratégies de traitement
sont désormais plus nombreuses que les différences [90]. Bien que la radiothérapie
soit toujours considérée comme essentielle chez de nombreux patients pour parvenir
a la guérison, la possibilité de la survenue d’un néoplasme radio-induits doit rester a

I'esprit [91, 92].
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Dans notre étude 04 patients ont eu une chirurgie. Une résection compléte a
été faite chez les 04 patients. 02 uniquement parmi ces malades ont recu une
chimiothérapie préopératoire. 02 patients ont été classés stade 4 de I'IRS avec une
localisation paratesticulaire et une localisation autre (paroi thoracique), un stade 2
avec localisation autre (arbre biliaire) et un stade 1 de localisation paratesticulaire.

Aucun des patients avec localisation de la région « téte et cou » n’a été opéré et
02 malades uniquement de localisation génito-urinaire ont bénéficié d’une chirurgie.

Dans notre série, la radiothérapie a été faite chez un seul patient en post-
chimiothérapie.

Dix patients ont eu une chimiothérapie seule voire 55% des cas. Ce chiffre peut
étre expliqué par le nombre des cas d’emblée métastatique.

Le choix de la chimiothérapie en 1¢re intention est d(i au fait que la majorité de
nos patients étaient diagnostiqués a un stade avancé (39% des patients stade 4 de
I’IRS et 22% stade 3). Ceci sous—-entend que le choix de traitement dans notre série
avait pour but de réduire la taille tumorale pour lutter contre la chirurgie « debulking »
et limiter la radiothérapie locale, suivant ainsi les recommandations des études

internationales.
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VI. Pronostic

Bien que les résultats pour le RMS localisé se soient considérablement améliorés
au cours des dernieres décennies, les patients métastatiques ont toujours un
pronostic sombre, avec une survie a 5 ans de 24% [93].

Un moyen de réduire les séquelles a long terme de la radiothérapie, la
curiethérapie peut étre utilisé, en particulier chez les filles atteintes de RMS du tractus
génital et les patients atteints de RMS de la vessie, des extrémités et de la région
« téte et cou » [94-98]. D’autres modalités peuvent étre utilisées telle que la
radiothérapie modulée et la protonthérapie. [99, 100].

Des facteurs pronostiques ont été précisés dans la littérature qui sont les

suivants :

1. Localisation

On classe maintenant de facon consensuelle les sites initiaux en deux
catégories:

+ Favorable : atteintes de l'orbite, de la région « téte et cou » non para-
méningée, la région génito-urinaire non vessie-prostate, avec
respectivement des survies globales aux alentours de 80%.

+ Défavorable : atteintes de la région para-méningée, la vessie et prostate, les
membres et les autres localisations avec une survie globale de 60%.

En comparant nos résultats a ceux des études de la littérature, on remarque que
les meilleurs taux survie, aussi bien dans notre étude que dans les autres, son en
faveur de la localisation orbitaire et génito-urinaire non vessie prostate
particulierement paratesticulaire. Cela revient au fait que ces deux localisations sont

de bon pronostic d’aprés la littérature.
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Pour la localisation au niveau des membres et celle au niveau des autres sites,
notre étude rejoigne celle de la littérature. La survie sans événement était de 58%,
confondus.

Le taux de survie pour la localisation téte et cou non orbite était faible aussi
bien dans notre étude que dans les autres, ceci est expliqué par le fait que cette

localisation est connue d’ailleurs pour son mauvais pronostic.

HSISSEN SIOP HABIBI IRS II Notre
Rabat Marrakesh étude

Orbite 84% 95% 85% 91% 87%
Non 74% 63% 53% 88% 66%
paraméningé
Paraméningé - 58% 65% -
Vessie/prostate 86% 81% 75% 67% 71%
Non 97% 85% 94% 82%
vessie/prostate
Membres 100% 69% 33% 68% 58%
Autres 88% 45% 28% 57%

Tableau 12 : Résume la survie en fonction de la localisation des différentes études

comparées a la nétre

2. Age

Il existe une variabilité de la moyenne d’age au moment du diagnostic en
fonction de la localisation de la tumeur. Le RMS du vagin, de la vessie ou de la prostate
touche les enfants de bas age (21 mois). Le RMS touchant 'utérus, les testicules et la
sphere ORL est remarqué plutot chez le grand enfant (>10 ans).

Il a été rapporté dans la littérature que dans les cas de RMS localisé que I’age

de 01 a 09 ans et de 10 ans et plus est pronostique avec respectivement 83% et 68%
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de survie sans échec. Concernant les cas métastatiques, I’age devient un critere
prédictif plus important en termes de survie avec un résultat plus péjoratif pour les
grands enfants. [9]

Notre étude a marqué que la meilleur de survie concernait I’age de plus de 10
ans. Ceci peut étre expliqué par l'association de cet age avec les localisations

favorables.

3. Taille tumorale

Plusieurs études retrouvent une baisse significative de la survie des enfants
porteurs d’une tumeur dont la taille est supérieure a 05cm.

Dans notre étude, la taille tumorale <5cm était corrélée avec une survie estimée
a 77% alors que les patients ayant une talle tumorale > 5cm, la survie était de 23%.

Ce qui concorde avec les données de la littérature.

4. Type histologique

Plusieurs études permettent d’affirmer le caractere défavorable des RMS
alvéolaires. Dans les atteintes localisées, un taux de survie a 03ans de 83% pour le
RMS embryonnaire et 66% pour le RMS alvéolaire est noté dans certaines études.

Pour le RMS embryonnaire, deux sous types sont identifiés comme de meilleur
pronostique: le botryoide et a cellules fusiformes avec une survie a 05ans de 88% et
95% respectivement, alors qu’elle était de 66% pour les RMS embryonnaire non
spécifiques.

5. Extension a distance

Dans la littérature il a été rapporté que la survie sans évenement a 03 ans est
fortement corrélée au statut métastatique, un taux de 30% pour les stades

métastatiques et 80% pour les stades non métastatiques.
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CONCLUSION
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Le rhabdomyosarcome est la tumeur maligne des tissus mous la plus fréquente
chez I'enfant. Les circonstances de découverte sont trés variables, elles dépendent
essentiellement de la localisation de la tumeur primitive. En termes d’imagerie, L’IRM
occupe une place de choix dans I’exploration des tissus mous et la TDM joue un role
important dans le bilan d’extension. Toutefois, en I’absence de criteres radiologiques
spécifiques a cette tumeur, I’étude anatomo-pathologique doit étre envisagée suite a
une biopsie chirurgicale ou guidée par I'imagerie. Ceci va permettre un diagnostic
positif certain et une précision du type histologique. La stratégie thérapeutique du
rhabdomyosarcome nécessite alors une prise en charge dans des centres spécialisés
ou une approche multidischiplinaire entre onco-pédiatres, chirurgiens pédiatres,

anatomo-pathologistes et radiologues serait possible.
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RESUME

Introduction :

Le rhabdomyosarcome est la tumeur maligne des tissus mous la plus fréquente
chez I’enfant. Il représente 3.5% des cancers pédiatriques. La localisation la plus
fréquente est la région « téte-cou ». La révélation clinique dépend de la localisation,
soit par la découverte d’une masse ou des signes d’extension locorégionale ou a
distance. L’'imagerie permet d’évoquer le diagnostic notamment la TDM encore L'IRM
qui reste I’examen de choix pour explorer les tissus mous. L’'imagerie permet
également de faire le diagnostic positif (biopsie radioguidée) et le suivi.

Objectifs :

> Connaitre la sémiologie radiologique de la TDM et de I'IRM dans le

rhabdomyosarcome pédiatrique en fonction de sa localisation.

> Discuter la place de I'imagerie dans la stratégie diagnostique.

> Déterminer le role de I'imagerie dans le suivi du rhabdomyosarcome.

Matériel et méthodes :

Notre étude est rétrospective intéressant les dossiers de 18 enfants atteints de
rhabdomyosarcome, colligés dans le service de Radiologie Mere-Enfant CHU Hassan
Il Fés sur une période de 4 ans (de janvier 2016 au décembre 2019).

Pour chaque enfant les variables suivantes ont été étudiées : I’age, les
symptomes cliniques, les résultats radiologiques (localisation, taille tumorale,
extension...), le type histologique, les modalités thérapeutiques et évolutives.

Résultats et analyse:

Durant la période d’étude, 18 enfants ont été admis pour bilan radiologique
d’un rhabdomyosarcome. L’age moyen de nos patients était de 9 ans. Les signes
cliniques variaient en fonction de la localisation : masse 50% (toutes localisations),

exophtalmie 27 % (orbite). La TDM et 'IRM ont été réalisées toues les deux chez 15
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patients. La localisation la plus fréquente dans notre série était la région téte et cou.
Le type histologique le plus fréquent était le rhabdomyosarcome embryonnaire (57%)
suivi du rhabdomyosarcome alvéolaire (43%).

Les modalités thérapeutiques étaient basées sur le traitement chirurgical
(exérese tumorale) et médical (chimiothérapie).

Une surveillance radiologique était préconisée pour détecter un résidu ou
récidive tumorale et aussi pour évaluer la réponse a la chimiothérapie.

Conclusion

Le rhabdomyosarcome est une tumeur a présentation clinique tres variable qui
peut apparaitre dans n'importe quel organe excepté I'os. L'imagerie joue un role
important dans le diagnostic précoce de cette tumeur a I’étape primitive ou

métastatique et guide ainsi un traitement adéquat.
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Abstract

Introduction:

Rhabdomyosarcoma is the most common malignant soft tissue tumor in
children. It represents 3.5% of pediatric cancers. The most frequent location is the
“head and neck” region. The clinical revelation depends on the location, either by the
discovery of a mass or signs of locoregional or distant extension. The imaging allows
to evoke the diagnosis, in particular the CT or the MRI which remains the examination
of choice to explore the soft tissues. Imaging also makes it possible to make a positive
diagnosis (radio-guided biopsy) and follow-up.

Learning objectives:

+ Know the radiological semiology of CT and MRI in pediatric
rhabdomyosarcoma depending on its location.

+ Discuss the place of imaging in the diagnostic strategy.

+ Determine the role of imaging in rhabdomyosarcoma’s follow-up.

Material and methods:

Our study is retrospective concerning 18 cases of children with
rhabdomyosarcoma, collected in the Mother and Child Radiology department of
University Hospital Hassan Il Fez over a period of 4 years (from January 2016 to
December 2019).

For each child, the following variables were studied: age, clinical symptoms,
radiological results (location, tumor size, extension, etc.), histological type,
therapeutic and progressive methods.

Results and analysis:

During the study period, 18 children were admitted for radiological assessment
of rhabdomyosarcoma. The average age of our patients was 9 years. The clinical signs

varied depending on the location: swelling 50% (all locations), exophthalmos 27%
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(orbit). Both CT and MRI were performed in 15 patients. The most common location
in our study was the head and neck region. The most common histological type was
embryonic rhabdomyosarcoma (57%) followed by alveolar rhabdomyosarcoma (43%).

The therapeutic modalities were based on surgical treatment (tumor excision)
and medical treatment (chemotherapy).

Radiological follow-up was recommended to detect a tumor residue or
recurrence and also to assess the response to chemotherapy.

Conclusion

Rhabdomyosarcoma is a tumor with a very variable clinical presentation that can
appear in any organ except the bone. Imaging plays an important role in the early
diagnosis of this tumor in the primary or metastatic stage and thus guides adequate

treatment.
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