Sarcome alvéolaire cervical: A propos d'un cas
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Introduction :

Le sarcome alvéolaire est une tumeur maligne rare et agressive. Elle représente 0,5
a 1% de I’ensemble des sarcomes des tissus mous. Elle touche avec prédilection le
fascia musculaire des extrémités. Sa localisation cervico-faciale est extrémement

rare.

Notre travail est une illustration d’un cas de sarcome alvéolaire cervical a travers
lequel on fera une mise au point sur ce type histologique en cette localisation rare
dont le diagnostic est histologique et ’attitude thérapeutique de choix reste
controversée.




Matériel et méthode :

Nous rapportons le cas d'une patiente de 60 ans qui a consulté pour une volumineuse tuméfaction latéro-
cervicale droite indolore, sans signes inflammatoires en regard, de consistance ferme évoluant depuis 4 mois
dans un contexte d’altération de 1’état général, sans adénopathies associées. La TDM a montré une masse
cervicale tissulaire bien limitée d'environ 12 cm de grand axe, avec effet de masse sur les structures adjacentes
sans leur envahissement. Une biopsie a été réalisée confirmant le diagnostic de sarcome alvéolaire. Un bilan
d’extension incluant une IRM cérébrale et TDM thoracique est revenu négatif. La patiente a bénéficié de séances
de chimiothérapie néoadjuvante suivie d'une exérese tumorale compléte. L’évolution était favorable, sans signes
de récidive ou métastases a distance avec un recul de 9 mois.

Figure 1: Images scannographiques montrant
un processus tumoral cervical

Figure 2: Photo sous microscope révélant une
1ésion multilobulée a cellules fusiformes
du sarcome alvéolaire

Figure 3: a)- Voie d'abord cervicale aprés excision
de la tumeur
b)- Piece opératoire

Figure 3




Discussion :

Le sarcome alvéolaire des parties molles est une tumeur rare des tissus mous, qui représente 0,2 % a 0,9 % de tous les sarcomes des tissus
mous, dont 25 % seulement se produisent dans la région de la téte et du cou ; I'orbite 41 %, la langue 25 %, avec un nombre moindre de
tumeurs impliquant le cou, la région temporale, la région parotide (1)(2)... En 1952, Christopherson a inventé le terme sarcome alvéolaire
des parties molles en se basant sur son apparence histologique unique (3).

L'age d'apparition est généralement de 15 a 35 ans, avec une prédilection féminine (4) (5). L’évolution clinique est généralement lente et
varie selon la localisation de la tumeur primitive (dysphonie, dysphagie, cedéme palpébrale, cécité) sa localisation cervicale se manifeste par
une masse indolore.

En raison de leur nature hautement vasculaire, il présente également un taux élevé de métastases a distance (Poumons, cerveau, 0s)(6). Sur le
scanner ; la tumeur se rehausse aprés administration de produit de contraste et a tendance a avoir une intensité de signal élevée sur les
résonnances T1 a T2 en IRM (7).Le diagnostic est histologique.

En raison de la rareté de cette tumeur au niveau de la région « téte et cou », ’attitude thérapeutique de choix n'a pas été clairement élucidée.

Actuellement, le pilier du traitement comme pour la plupart des sarcomes des tissus mous repose sur I'excision chirurgicale radicale de la
tumeur avec une tentative d'obtenir des marges saines. Cependant, la réponse a la radiothérapie et la chimiothérapie est mauvaise (8) (9) (10).

Le pronostic dépend largement de la présentation initiale (maladie localisée versus métastatique), la taille de la tumeur et I'age.

Conclusion :

Le sarcome alvéolaire cervical ne présente pas de spécificité clinique et radiologique. Le diagnostic repose essentiellement sur I'histologie.
En raison de la rareté de la tumeur un consensus commun sur le mode de traitement est difficile a atteindre. La chirurgie reste cependant la
principale modalité de traitement et les taux de récidive locale sont faibles aprés une excision complete.
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