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OBSERVATION

Mile B.M., 4gée de 24 ans, sans ante-
cédents pathologiques, a consulté pour masse
de la fosse iliaque et de la fesse gauche, évo-
fuant depuis 3 mois, avec altération de l'état
général sans troubles urinaires ni digestifs et
sans fievre.

L'examen physique a retrouvé une patiente
en mauvais état général, apyrétique, une
masse de la fosse iliaque gauche de 20/15 cm,
qui se prolonge jusqu'a la racine de la cuisse,
responsable d'un psoitis et d'un oedéme du
membre inférieur gauche.

L'echographie abdominale a montré une
collection multicloisonnée intéressant le mus-
cle psoas iliague et fusant vers les parties
molles fessiéres homolatérales, la tomodensi-
tometrie (Fig. 1, 2, 3) a montré une masse de
17 cm de grand axe développée de part et
d'autre de I'os iliague, a centre hypodense (14-
28 UH), et a paroi épaisse, irréguliere et hypo-
dense (40-70 UH), se rehaussant apres
injection de PDC (80-76 UH). Cette masse
refoule la vessie et les anses digestives vers la
droite, le haut appareil urinaire est normal.

La radiographie du bassin (Fig. 4) a montré
des zones d'ostéolyse mitées reactionnelles de
los coxal, la radiographie du rachis dorso-
lombaire n'a pas montré de lésions disco-
vertébrales. La vitesse de sédimentation est
accéléerée a 75 mm a la 1ére heure, et la NFS
a montré une anémie inflammatoire avec une
numeration formule blanche normale.

Le diagnostic d'abcés froid est retenu, mal-
gré un bilan tuberculeux negatif (IDR a la
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Fig. 1. TDM: Masse hypodense hétérogene de part et
d’autre de I'os coxal a paroi épaisse

Fig. 2: TDM: Rehaussement aprés injection du PDC des
parois de la masse
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Fig. 3: TDM: Tumeur a développement exo et endopelvien
refoulant la vessie

tuberculine = 5 mm, Radiographie du thorax
normale, BK crachat directe négatif).

Le drainage chirurgical a été décidé, et la
patiente a éte abordée par voie iliaque. L'ex-
ploration a retrouvé une volumineuse masse
qui décolle le muscle psoas de I'os coxal, et
adhére en dedans au pédicule iliaque et se
continu en bas vers le sacrum et le trou obtu-
rateur. Aprés ponction du contenu de la masse
qui était jaune citrin, on a décidé la résection
du déme saillant de la masse dont la paroi était
épaisse, avec drainage de la masse de la
fesse gauche.

L'examen anatcmopathologique a montré
une prolifération tumorale maligne a cellules
rondes massivement nécrosée. L'étude im-
munohistochimique a montré une négativité de
ces cellules vis a vis du panleucocyte (CD45)
marqueur lymphoide et le HHF35 marqueur
musculaire strié. Par contre la neuron specific
enolase (NSE) etait fortement positive, ce qui
était compatible avec une tumeur neuroecto-
dermique peériphérique (PNET) (Fig. 5, 6).

L'évolution était marquée par un état clini-
que stationnaire, une TDM de contréle (Fig. 7,
8) faite & J21 a montré une majoration du
volume tumoral mesurant 18 cm, dont l'exten-
sion en haut sous forme d'épaississement de
la graisse rétropéritonéale arrive au contact du
pble inférieur du rein, en bas et en dedans vers
l'articulation sacro-iliaque et les trous sacrés
antérieur et postérieur, alors que la compo-
sante exo-pelvienne envahie tous les muscles
fessiers et le muscle jumeau supérieur. La pa-
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Fig. 4. Radiographe de la hanche: zones d'ostéolyses
mitées réactionnelles de l'os coxal

tiente a refusé la chimiothérapie. Elle est de-
cédee trois semaines plus tard.

DISCUSSION

Les tumeurs neuroectodermiques primitives
périphériques (PNET) sont des néoplasmes
malins a petites cellules rondes, dont l'origine
présumée est la cellule multipotente, des
crétes neurales. Elles se développent en de-
hors du systéme nerveux central et sympa-
thique, et peuvent siéger au niveau du sque-
lette osseux pour 50% (sarcome d'Ewing) ou
des parties molles pour 50% '™, c'est le cas de
notre patiente.

Les PNET sont rares, elles représentent
1,1% des tumeurs des parties molles®. Elles
ont été deécrites initialement par STOUT en
1918 au niveau du nerf cubital, sous le terme
de neuroépithélium périphérique®, et depuis
plusieurs dénominations sont attribuées a ces
tumeurs: neuroblastome périphérique, neuro-
epithélium malin, tumeur neuroectodermique
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Fig. 5: Prolifération tumorale indifférenciée en nappe (celiules de taille moyenne monomorphes) (6 x 20)
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Fig. 8: Etude immunohistochimique avec 'anticorps antiNSE fortement positive (6 x 40}
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Fig. 7 A, B: TDM de contréle & J 21: Extension endo et exopelvienne de la tumeur

périphérique, sarcome neuroectodermique
périphérique des tissus mous”’.

La moiti€ des PNET se développe au
niveau des tissus mous*® dont 40% au niveau
de la région thoracopulmonaire (tumeur
d'Askin)®* et 25% au niveau des extrémités'®.
Les autres localisations sont rares: rein (15
§:§§)1,112vessie (1 cas), testicule (1 «cas)

L'age moyen de découverte se situe entre
20 et 30 ans, sans prédominance de sexe,
mais toutes les tranches d'age peuvent étre
intéressées”'®. Deux formes congénitales ont
été décrites dans la littérature, elles pre-
dominent chez la race blanche dans plus de
95% des cas. Des antécédents de lymphome
malin, de SIDA et de neurofibromatose sont
signalées sans que la relation cause a effet ne
soit démontrée’.

Le délai diagnostique est généralement
court, témoignant du génie évolutif rapide de la
tumeur olu prédomine des signes locoer-
gionaux dans deux tiers des cas (compression,
douleurs, masse palpable).

La tomodensitométrie montre souvent une
masse avec des zones de nécrose et d'hémor-
ragie. A l'imagerie par résonance magnétique,
la tumeur est en hypersignal dans les
séquences T1 et T2%™,

Aucun signe biologique n'est spécifique
(augmentation de la VS, de la LDH, de I'ACE,
des catécholamines sériques et leurs méta-
bolites urinaires)'*"”, cependant, la neuron
specific enolase (NSE) serait pour certains au-
teurs un marqueur tumoral permettant le suivi
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de ces tumeur, mais dont la fiabilité reste
encore a prouver1°'16.

La confirmation du diagnostic repose sur
l'lexamen histologique de la piéce d'exérese
tumorale, qui objective une prolifération ma-
ligne de petites cellules rondes ou ovalaires,
macromorphes et peu différenciées. Leur no-
yau est rond hyperchromatique et basophile a
cytoplasme reduit riche en glycogéne.
L'existence d'éléments de différenciation neu-
rale a type de rosettes (rosettes de Flexner,
Wintasteiner), et de pseudorosettes (Homet
Wright), suggére l'origine neuroectodermique,
mais leur absence ne doit pas éliminer le
diagnostic de PNET®®.

L'étude immunohistochimique est d'un inte-
rét capital, permettant d'éliminer les autres
tumeurs malignes a petites cellules rondes.
L'anticorps anti-neuron-specific enolase (NSE)
est un marqueur neural non spécifique, mais
qui s'exprime dans 90 a 95% de PNET
"1 |l existe d'autres marqueurs tels que
l'anticorps  antiglycoproteine  membranaire
(P30/32 FICI), neurofilament triplet proteins,
béta tubiline et protéines associées aux
microtubules, synaptophysine, protéine S 100,
vimentine, qui sont exprimés de fagon
variable®®.

Les études cytogenétiques sont d'un grand
apport pour le diagnostic et permettent a
lavenir la mise au point d'une thérapie
genique.

Whang Peng'® était le premier en 1984 3
décrire la translocation : t (11,22) (g24, g12) au
niveau de deux tumeurs diagnostiquées
comme PNET. Cette découverte a contribué a
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isoler les PNET des autres néoplasmes a
petites cellules rondes et de définir I'entite "des
tumeurs de la famille Ewing". Cette trans-
location intéresse les bras longs des chromo-
somes 11 et 22, et mise en évidence dans
95% des cas si sa recherche fait appel aux
méthodes récentes de biologie moléculaire®®?,
d'autres translocations ont été décrites: t (21,

22),t(7, 22)",

La prise en charge de ces tumeurs est
multidisciplinaire associant l'exérése chirur-
gicale qui doit étre aussi compléte que pos-
sible, la radiothérapie qui peut étre’ proposée
en préopératoire pour réduire le volume
tumoral ou en postopératoire si 'exérése n'est
pas complete'*'? .

Devant les mauvais résultats que donnaient
la radiothérapie ou la chirurgie seule, la chi-
miothérapie fait introduite dés les années 60
dans le traitement des PNET. Au début, elle
reposait sur l'association de la vincristine, la
dactinomycine et le cyclophosphamide (VAC).
Actuellement on utilise l'etoposide et l'ifos-
famide en alternance avec la vincristine, cyclo-
phosphamide et doxorubicine, sur une durée
de 6 a 9 mois. L'intérét de cette association a
été démontré par des auteurs qui rapportent
Egozt?ux de survie a 5 ans dans 77% des cas

Cette chimiothérapie peut étre utilisée en
pré-opératoire pour réduire le volume des
grosses tumeurs facilitant ainsi I'exerése
chirurgicale.

L'évolution des PNET des parties molles
est souvent défavorable. La moitié des patients
meurent dans les 20 mois qui suivent le dia-
gnostic en raison de ['extension locorégionale
et métastatique®.

En conclusion, les PNET des parties molles
rétropéritonéales sont rares. Leur diagnostic
est rendu aisé grace a l'examen anatomo-
pathologique et aux études immunohisto-
chimiques et cytogénétiques. Leur pronostic
reste réservé malgré une prise en charge
thérapeutique associant souvent chirurgie,
radiothérapie et chimiothérapie.
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