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Tumeur desmoplastique a petites Desmoplastic small round cell
cellules rondes tumor
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(Résume’ : Introduction : Elle constitue une nouvelle et rare entité anatomoclinique, dont I'individualisation a initialement repos)
sur des criteres morphologiques et immuno histochimiques. Des anomalies cytogénétiques et des caractéristiques moléculaires
spécifiques sont venus récemment confirmer son identité. Elle se localise souvent au niveau de la cavité abdominale, rarement
au niveau pleural, scrotal ou ovarien. Elle peut exceptionnellement se localiser au niveau cérébral, du tissu mou et des os des
membres.

Observations : Nous rapportons deux cas de tumeur desmoplastique a petites cellules rondes. Le premier concerne une tumeur
au dépends du muscle fessier et de l'os iliaque gauche chez une fille 4gée de 25 ans. Notre patiente avait été traitée par une
chimiothérapie a base d’ifosfamide, doxorubicine, etoposide et cis platine. L'’évolution était marquée par la progression tumorale et
le déces de la patiente 18 mois apres la découverte de la maladie. Le second concerne un homme 4gé de 27 ans ayant présenté une
tumeur desmoplastique a petites cellules rondes rétro péritonéale traitée par une chirurgie maximaliste seule et dont I’évolution
était marquée par une dissémination métastatique avec déces du patient dix mois apres le diagnostic.

Conclusion : La tumeur desmoplastique a petites cellules rondes pourrait se localiser au niveau de 1’os et des parties molles, et son
diagnostic repose sur des critéres morphologiques et immunohistochimique particuliers, ainsi que des anomalies cytogénétiques
et moléculaires caractéristiques. Le pronostic de ces tumeurs demeure sombre malgré un traitement multidisciplinaire, d’ou la
nécessité de nouvelles voies de recherche thérapeutiques.

Qflots clés : Tumeur desmo-plastique a petites cellules rondes. J
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Gbstract : Introduction : Desmoplastic small round cell tumor is a recently recognized and rare clinicopathologic entity with
distinctive morphologic and immuno histochemical features .Moreover, specific cytogenetics abnormalities and molecular
characteristics have been described and confirmed its identity.

It is often located at the abdominal cavity, but can exceptionally be located at the cerebral level or some soft tissue and the bones of
the members.

Cases report : We report a case of Desmoplastic small round cell involving gluteal muscle and iliac bone at a 25-year-old girl. Our
patient had been treated by chemotherapy based on ifosfamide, doxorubicine, etoposide and cis platine. The evolution was marked
by the tumoral progress and the death of the patient 18 months after the discovery of the disease.

The second case is a 27-year old man .He had a retro peritoneal desmoplastic small round cell tumor treated by surgery alone .The
evolution was marked by metastasis and the patient died 10 months after diagnosis.

Conclusion : The prognosis of these tumors remains unclear in spite of the mulitidisciplinary treatment. Hence the necessity of new
lines of therapeutic research.
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Introduction

Les tumeurs desmoplastiques a petites cellules rondes
constituent une nouvelle entité anatomoclinique d’indivi-
dualisation récente. Elles appartiennent au groupe des
tumeurs malignes a petites cellules rondes affectant
principalement les enfants et les adultes jeunes. Ce groupe
comprend : les sarcomes d'Ewing, les tumeurs neuro-ecto-
dermiques périphériques (PNET), les rhabdomysarcomes
embryonnaires, les neuroblastomes et les tumeurs desmo-
plastiques a petites cellules rondes.

Elles sont caractérisées par la présence d'un stroma
réactionnel fusocellulaire desmoplastique particulierement
abondant, un profil immunohistochimique particulier
et par des anomalies cytogénétiques et moléculaires
caractéristiques [1].

Observations

Premier cas :

C’est une jeune fille 4gée de 25 ans, sans antécédents
pathologiques notables, qui a consulté pour une douleur
de la hanche gauche. L'examen clinique a retrouvé une
tuméfaction de la fesse gauche avec boiterie. Le reste de
I’examen somatique €tait sans particularités.

La tomodensitométrie (TDM) abdomino-pelvienne a
révélé un processus aux dépens des parties molles supra
fessieres gauches remontant vers la région lombaire
s’étendant sur 7 cm environ, d'aspect inhomogene et sans
calcification.

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) pelvienne
amontré une infiltration diffuse et hétérogene des muscles
fessiers gauches, avec extension atravers l'os iliaque
homolatéral vers le muscle iliaque homolatéral, mais
sans extension vers les visceéres du pelvis (I'interface
graisseux était respecté).

L’étude anatomo-pathologique de la biopsie tumorale
a objectivé a I'examen microscopique une prolifération
tumorale faite de travées, de cordons et de nids de cellules
rondes séparées par un stroma abondant et desmoplastique
(figure 1).
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Figure 1: Examen anatomopathologique

1a

Coloration hématoxyline-eosine : 1a) amas de petites cellules rondes
1b) stroma desmoplastique abondant.

Figure 2 : Examen anatomopathologique
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Etude immuno-histo-chimique : les cellules expriment de fagcon
intense le MIC 2 (CD99).

Létude immunohistochimique a montré un marquage
intense par lanticorps anti-NSE (Neuron Specifique
Enolase) et une positivité du Mic2 (CD99) (figure 1), En
revanche, les cellules tumorales ne fixent pas les marqueurs
suivants : les anticorps anti cytokératine, I'antigene épithélial
membranaire (EMA), lantigéne leucocytaire commun
(LCA), la Vimentine, la protéine S100, les neurofilaments,
Glial Fibrillary Acidic Protein (GFAP), la desmine et I’Anti-
melanoma Monoclonal Antibody (HMBA45).

Devant ces données morphologiques et immuno
histochimiques, le diagnostic d’une tumeur desmoplastique
a petites cellules rondes a été retenu.
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Le bilan d'extension réalisé était normal. Il comportait
une TDM thoracique et une échographie abdominale.

La patiente a été traitée par une chimiothérapie a base
de cis platine (100mg/m?) et de doxorubicine (50mg/ m?).
Une réponse partielle a été obtenue apres trois cures. La
malade a été€ perdue de vue par la suite pour revenir huit
mois plus tard avec une récidive locale touchant le muscle
fessier et l'os coxal, associée a des métastases osseuses
multiples révélées par la scintigraphie osseuse.

Une chimiothérapie de 2 éme ligne a été entamée com-
portant ifosfamide (1.5g /m? j1 a j3) et doxorubicine (50mg
/m? j1). Une réponse objective estimée a 30% a été consta-
tée apres deux cures suivie d’une progression apres la qua-
triéme cure.

Une Chimiothérapie de 3 ¢éme ligne a été instaurée:
etoposide (120mg/ m2 jl a j3) et cis platine (100mg/m? a
j2) . Le traitement fut interrompu au décours de la deuxieéme
cure en raison de la progression tumorale.

Lévolution a été marquée par le déces de la patiente
par hémorragie tumorale foudroyante dix-huit mois apres
le diagnostic.

Deuxiéme cas

Le deuxiéme cas que nous rapportant est celui d’un
Jeune homme 4gé de 27 ans, sans antécédents pathologiques
notables, qui a consulté pour une impotence fonctionnelle
avec amyotrophie du membre inférieur droit dont le début
remonterait a 6 mois environ. Cette symptomatologie
s’est installée progressivement et s’est accompagnée de
douleur lombaire lancinante irradiant le long de la région
fessiere, la cuisse et la face latérale de la jambe droite. A
I’examen clinique le patient arrive a marcher sans aide
mais avec un steppage droit, il présentait un léger déficit
moteur du membre inférieur droit ainsi qu’une hypoesthésie
superficielle des territoires de L4 L5 S1. Le réflexe
ostéotendineux rotulien droit était aboli.

La TDM abdomino pelvienne a montré un processus
hypo-dense hétérogéne rétro péritonéale
refoulant le muscle psoas lombaire droit et le pédicule

tissulaire

vasculaire droit et venant en contact intime avec le muscle
psoas iliaque. Cette masse qui mesure 13 sur 6 cm environ
(figure 3) ne s’accompagne ni d’adénopathies profondes ni
d’épanchement péritonéal.
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Figure 3 : TDM abdomino pelvienne
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Montrant la masse rétro péritonéale refoulant le muscle psoas
lombaire et le pédicule vasculaire droit.

L’étude histologique de la biopsie scanno guidée a révélé
une prolifération tumorale maligne faite de plage de cellules
tumorales séparées par des bandes fibreuses épaisses.
Ces dernicres sont pourvues d’un noyau rond ou ovalaire
a chromatine fine avec présence parfois d’'un nucléole
punctiforme. Le cytoplasme des cellules tumorales avait
des limites difficilement visibles, il était tantot clair tantot
brillant et granulaire (figure 4).

A T’étude immunohistochimique, les cellules tumorales
exprimaient le CD 99, la chromogranine, la synaptophysine
etla PS 100. Elles n’exprimaient pas I’antigéne leucocytaire
commun (LCA), ni la cytokeratine (KL1), ni la myogranine
(figure 5).
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Figure 4 : Examen pathologique

a) : coloration hematoxyline-éosine (fort grossissement x 400):
Prolifération tumorale d’une nappe de cellules rondes, avec un
stroma fibreux desmoplastique.

Figure 5 : Examen anatomodthogique

b) : étude Immuno-Histo-Chimique : positivité des cellules
rondes aux marqueurs —neurendocrine : synatophysine
et chromogranine.

Devant ces données morphologiques et immuno
histochimiques le diagnostic d’'une tumeur desmoplastique
a petites cellules rondes a été retenu.

Une chirurgie maximaliste a été réalisée consistant en
une résection en bloc de la tumeur et du muscle psoas droit
avec ligature de la veine hypogastrique ipsilatérale touten
préservant les éléments nerveux.

L’évolution a été marquée par 'apparition de métastases
pulmonaires, hépatiques et osseuses. Le patient est décédé
dix mois apres le diagnostic.
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Discussion

La tumeur desmoplastique a petites cellules rondes est
une tumeur maligne rare. Elle a été décrite pour la premiere
fois par Gerald et Rosai en 1989 [2].

C’est une tumeur hautement agressive [3] qui affecte
principalement les sujets jeunes de sexe masculin (sexe
ratio de 5/1) avec un 4ge moyen de 22 ans (3-68 ans) [4].
Son histogenese est incertaine, mais sa prédilection pour
les séreuses suggere une origine mésothéliale [5].Son point
de départ est le plus souvent intra abdominal sans origine
viscérale évidente avec la présence presque toujours d’une
masse abdominale et/ ou d’une carcinose péritonéale.
Plus rarement une localisation initiale médiastinale,
pleurale, para testiculaire, osseuse et intracranienne ont
été rapportées [6]. La localisation musculaire et osseuse
est exceptionnelle, notre cas est le deuxi¢me apres celui
siégeant au niveau de la main publié par Volkan et al [7].

Les symptomes cliniques sont habituellement non
spécifiques [8]. Laltération de I’état général avec un
amaigrissement, une fievre inexpliquée, la distension
abdominale, les troubles digestifs ou urinaires sont les
principaux symptomes révélateurs. Plus rarement, la tumeur
peut se révéler par une hépatomégalie et des adénopathies
périphériques [4].

Les examens biologiques ne révelent qu'une augmenta-
tion du taux de vitesse de sédimentation. L'énolase neuros-
pécifique (NSE) et le Cal25 sériques sont habituellement
élevés [9].

La TDM abdominale montre une énorme masse
abdominale d’aspect hétérogéne. L'envahissement des
organes de voisinage est rare [10].

A T'IRM, la tumeur a un signal hyper intense et
hétérogene pour la séquence T2 et un signal hypo ou iso
intense pour la séquence T1 [8].

Le diagnostic est confirmé par I’étude anatomopatho-
logique complétée par I'’étude immunohistochimique. A
la macroscopie, la tumeur est souvent lobulée, de couleur
gris-blanchatre comportant des zones de nécrose ou de
suffusions hémorragiques [8]. A I'examen histologique, il
s’agit d’une prolifération tumorale constituée de massifs de
cellules indifférenciées, uniformes, de petite taille, a cyto-
plasme peu abondant et a noyau hyper-chromatique avec un
haut rapport nucléo-cytoplasmique et un index mitotique
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élevé. Le stroma est typiquement desmoplastique, hypo-
cellulaire, formé par des fibroblastes ou des myofibroblas-
tes. Une nécrose centrale ou une dégénérescence kystique
peuvent étre observées [11]. immunomarquage confirme
le diagnostic : en effet, les tumeurs desmoplastiques a pe-
tites cellules rondes ont un profil immunohistochimique
complexe ; elles expriment simultanément les marqueurs
épithéliaux (cytokératine, EMA) et mésenchymateux (vi-
mentine) et certains marqueurs musculaires (desmine) et
neuro-endocrines (Neuron Specifique Enolase: NSE)
[4,12] (tableau 1). Cependant, une négativité de la kératine
ou une positivité pour le CD99, est retrouvée dans 12 a 23
% des cas [9], c’est le cas de nos deux patients.

Tableau 1 :

CK [DES |VIM|NES [ACT [ LCA MIC2| NF |S100
TDPCR + + + + - - + +
S.d’Ewing + + + - -
Tm. hématolymphoide| - + +
Neuroblastome - - + + - - - + +
PNET + + + + + - + + +
Rhabdomyosarcome + + + + + - - +

Caractéristiques immunohistochimiques des tumeurs
desmoplastiques a petites cellules rondes et comparaison
avec d’autres tumeurs a cellules rondes. [1]

Les études cytogénétiques ont mis en €vidence une
translocation non aléatoire (11 ; 22) (p13 ; ql2) qui
est spécifique de la maladie [12,13]. Cette anomalie
cytogénétique a été précisée au niveau moléculaire par la
Technique de Transcriptase Reverse Polymerase Chain
reaction (RT-PCR), elle traduit la fusion entre le domaine
N-terminal du géne EWS (Ewing Sarcoma Gene) situé sur
le chromosome 22 et le domaine C-terminal du gene WT1
(Wilm’s tumor) situé sur le chromosome 11. La congélation
d’'un prélevement chirurgical est indispensable pour
permettre cette étude [13].

Lastratégie thérapeutique reste non codifiée. Cependant,
une prise en charge multidisciplinaire est nécessaire. La
chirurgie premicre s’impose en cas de tumeur localisée.
Le plus souvent, la maladie est d’emblée étendue rendant
I’exérése chirurgicale compléte illusoire [6], d’ou 'intérét
d’une chimiothérapie initiale [11,12]. Dans la littérature,
deux protocoles de chimiothérapie intensive ont é&té
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employés : le protocole PAVEP développé par les équipes
francaises comportant quatre drogues toutes les quatre
semaines qui sont cisplatine, Etoposide, Cyclophosphamide
et Doxorubicine ou Epirubicine et le protocole P6 américain
en associe cinq qui sont Cyclophophamide, Doxorubicine,
Vincristine, I[fosfamide et Etoposide [13].

La place de la radiothérapie n’est pas définie pour ces
tumeurs tres rares. Une dose totale de 30 Gy dans I'abdomen
ou le pelvis a pu étre proposée dans certains cas en situation
palliative. La dissémination tumorale a ’ensemble de la
cavité abdominale et la grande radiosensibilité des organes
intra abdominaux limite 'usage de ce traitement dans un
but curatif [14,15].

Une curiethérapie de haut débit de dose a été proposée
dans une localisation médiastino-péricardique. Le résultat
a été décevant et la patiente est décédée par la toxicité
cumulée des différents traitements qu’elle a regus [16].

Cette stratégie thérapeutique permet vraisemblablement
d’améliorer la survie mais jamais la guérison [13]. En effet,
cette tumeur a un risque €élevé de métastases qui peuvent
se présenter soit d’emblée soit au cours de I’évolution et
qui atteignent habituellement le foie, le poumon, la moelle
osseuse et les ganglions lymphatiques [17]. La tumeur
desmoplastique a petites cellules rondes peut présenter
parfois une dissémination plus importante et toucher
les chaines ganglionnaires périphériques, abdominales
et médiastinales, la plévre, les os surtout les cotes, le
péricarde, la rate, les reins, les glandes surrénales et méme
le systéme nerveux central [12,17]. Méme si une réponse
a la chimiothérapie a été rapportée dans quelques cas de
métastases, le pronostic de ces tumeurs reste défavorable.
La survie entre deux et trois ans est estimée a moins de 20
% avec une médiane de survie de 17 mois [8, 10,15].

Conclusion

La tumeur desmoplastique a petites cellules rondes est
une nouvelle entité histologique appartenant au groupe des
tumeurs a petites cellules rondes.

Le diagnostic repose sur des critéres morphologiques et
immunohistochimiques particuliers, ainsi que des anoma-
lies cytogénétiques et moléculaires caractéristiques.

Son pronostic demeure sombre malgré un traitement
multidisciplinaire.

La recherche de nouvelles voies thérapeutiques s’avere
indispensable.
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