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Les sarcomes des tissus mous (STM) constituent un groupe rare et hétérogène de tumeurs 

malignes, se développant à partir des tissus  mésenchymateux non osseux c’est-à-dire des tissus 

de soutien comme le  tissu adipeux, le tissu  musculaire (lisse et strié) , le tissu fibreux/ conjonctif, 

les vaisseaux sanguins et lymphatiques et le tissu nerveux périphérique.(1)  

Ces tumeurs représentent moins de 1% des tumeurs malignes de l’adulte et une faible 

partie de l’ensemble des tumeurs des parties molles (1/200). Elles touchent 2 à 4 personnes pour 

100 000 habitants. (2,3) 

Les STM peuvent se développer à tout âge, y compris pendant l'enfance et se produire à 

tout endroit sur le plan anatomique, de la tête aux pieds, le plus souvent au niveau des extrémités 

(40 % à 50% de tous les STM).(1,4,5) 

Dans les explorations paracliniques, l'imagerie par résonance magnétique (IRM) est la 

principale modalité d'imagerie pour les STM.(6) La biopsie tissulaire est une étape indispensable 

au diagnostic et à la prise en charge de ces sarcomes.(7) L'examen anatomopathologique permet 

d'identifier avec précision le type,  le sous type du sarcome et le grade histologique afin d'orienter 

le choix thérapeutique.(8) 

Sur le plan anatomopathologique, les STM constituent un groupe très hétérogène. Plus de 

50 types histologiques différents ont été décrits. La classification anatomopathologique la plus 

adoptée est celle proposée par l’organisation mondiale de la santé (OMS). Cette classification des 

STM catégorise les lésions selon leur différenciation histologique. Dans la cinquième édition 

(2020), d’ailleurs la plus récente, de nombreuses nouvelles entités ont été introduites, en fonction 

de leur comportement biologique, de leur génétique et de leur morphologie. (10) 

Les avancées réalisées dans la découverte de nouveaux agents et protocoles de 

chimiothérapie ainsi que le développement des techniques de chirurgie et de radiothérapie ont 

permis de révolutionner la prise en charge de ces tumeurs et d’en améliorer considérablement le 

pronostic.(10) 
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La prise en charge de ces sarcomes ne peut se concevoir en dehors de comités de 

concertation pluridisciplinaires associant chirurgiens, radiologues, anatomo-pathologistes, 

oncologues et radiothérapeutes. 

Notre étude se fixe comme objectifs de décrire les aspects épidémiologiques et 

anatomopathologiques des sarcomes des tissus mous dans le service d’anatomie pathologique au 

CHU Mohammed VI de Marrakech. 
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I. Type et période d’étude : 

Il s’agit d’une étude descriptive rétrospective réalisée au service d’anatomie pathologique 

du centre hospitalier universitaire Mohammed VI de Marrakech. Cette étude s’est étalée sur une 

période de 14 ans allant du 01 Janvier 2011 au 31 Décembre 2024. 

II. Critères d’inclusion : 

Notre étude a inclus l’ensemble des cas : 

➢ Diagnostiqués dans le service au cours de la période de l’étude. 

➢ Représentant un sarcome des tissus mous histologiquement prouvé, sans restriction d’âge. 

➢ Disposant d’un dossier médical complet et exploitable. 

III. Critères d’exclusion : 

Ont été exclus de notre étude les patients présentant : 

➢ Une tumeur maligne secondaire des tissus mous (métastase). 

➢ Une tumeur osseuse envahissant les tissus mous adjacents. 

➢ Un dossier médical non exploitable. 

IV. Recueil des données : 

Nous avons initialement identifié à partir des données des registres du service d'anatomie 

pathologique l’ensemble des patients présentant un STM. 

Nous avons retiré les informations nécessaires à partir de : 

➢ Registres anatomopathologiques. 

➢ Fiches des renseignements cliniques. 
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➢ Comptes-rendus anatomopathologiques (version papier et version informatisée sur 

logiciel, File Maker , Diamic) 

Une fiche d’exploitation (Voir annexe) a été élaborée afin de nous renseigner sur les 

données épidémiologiques, cliniques et anatomopathologiques. 

Cette fiche comporte les renseignements suivants : 

➢ Age 

➢ Sexe 

➢ Les antécédents personnels et familiaux 

➢ Motif de consultation 

➢ Délai diagnostique 

➢ Examen clinique 

➢ Données anatomopathologiques, immunohistochimiques et de biologie moléculaire. 

V. Méthode d’analyse des données : 

Toutes les données ont été saisies à l’aide de Google Forms puis étudiées et analysées sur 

Microsoft Office Excel. 

VI. Considérations éthiques : 

Le recueil des données a été effectué dans le respect de l’anonymat des patients et de la 

confidentialité de leurs informations. 
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I. Profil épidémiologique : 

1. Fréquence : 

L’étude de notre série rapporte 171 cas de sarcomes des tissus mous. Le diagnostic a été 

porté au service d’anatomie pathologique du CHU Mohammed VI de Marrakech, sur une durée 

étalée du Janvier 2011 au Décembre 2024. 

Notre étude s’est étendue sur une durée de 14 ans ; ce qui correspond à un taux annuel 

de 12cas/an avec un maximum de recrutement en 2021. 

 

Figure 1 : Répartition des cas diagnostiqués en fonction des années 
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Tableau I: Répartition des cas diagnostiqués en fonction des années 

Année Effectif Pourcentage 

2011 6 3,5% 

2012 10 6% 

2013 11 6% 

2014 8 5% 

2015 9 5% 

2016 18 11% 

2017 11 6% 

2018 10 6% 

2019 13 8% 

2020 18 10,5% 

2021 24 14% 

2022 12 7% 

2023 14 8% 

2024 7 4% 

Total 171 100% 
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2. La répartition selon l’âge : 

L’âge moyen de nos patients était de 43 ans avec des extrêmes d’âge allant de 2  à 92 ans. 

Les patients sont répartis en : 

➢ âge inférieur à 15 ans                                   18 patients 

➢ 15 <âge ≤ 45 ans.                        68 patients 

➢ 45 <âge ≤ 65 ans                             57 patients 

➢ Âge supérieur à 65 ans.                          28 patients 

 

Figure 2 : Nombre de patients en fonction de leurs tranches d'âge 
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3. La répartition selon le sexe : 

Parmi nos 171 patients, 71 étaient de sexe féminin soit 42 % de l’effectif total et 100 étaient 

de sexe masculin soit 58 % des malades. Le sexe ratio H/F était de 1,41.  

 

Figure 3 : Répartition des patients en fonction du sexe 
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4. Répartition selon l’origine histogénétique de la tumeur, selon le sexe et la 

moyenne d’âge des patients: 

Tableau II: Répartition des patients selon l’origine histogénétique de la tumeur, le sexe et l’âge 

Diagnostic final Féminin Masculin Total 

général 

Moyenne d’âge 

Ages extrêmes 

I-Tumeurs adipocytaires malignes 
11 23 34 

50 ans 

[20-81ans] 

Liposarcome bien différencié 
3 9 12 

52 ans 

[36-74ans] 

Liposarcome dédifférencié 
3 3 6 

42 ans 

[21-70ans] 

Liposarcome pléomorphe 
1 3 4 

70 ans 

[48-81ans] 

Liposarcome pléomorphe myxoïde -- 1 1 19 ans 

Liposarcomes myxoïde 
4 7 11 

45 ans 

[20-80ans] 

II. Tumeurs fibroblastiques / 

myofibroblastiques malignes 
14 8 22 

43 ans 

[6-90ans] 

Dermatofibrosarcome 
6 2 8 

47 ans 

[34-80ans] 

Fibrosarcome NOS 
-- 4 4 

42 ans 

[13-92ans] 

Myxofibrosarcome 
3 -- 3 

51 ans 

[38-60ans] 

Sarcome fibromyxoïde de bas grade 1 -- 1 66 ans 

Tumeur fibreuse solitaire, maligne 
4 2 6 

58 ans 

[29-73ans] 

III. Tumeurs dites fibrohistiocytaires malignes 1 1 43 ans 

Tumeur à cellules géantes ténosynoviale maligne 1 1 43 ans 

IV. Tumeurs vasculaires malignes 
1 7 8 

46 ans 

[11-80ans] 

Angiosarcome 
1 4 5 

44 ans 

[11-80ans] 

Sarcome de Kaposi 
-- 3 3 

51 ans 

[34-66ans] 

V. Tumeurs des muscles lisses 
7 5 12 

43 ans 

[22-64ans] 
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Léiomyosarcome 
7 5 12 

43 ans 

[22-64ans] 

VI. Tumeurs des muscles striés 

malignes 
5 10 15 

20 ans 

[2-78ans] 

Rhabdomyosarcome alvéolaire 
-- 2 2 

7 ans 

[2,5-13 ans] 

Rhabdomyosarcome embryonnaire 
3 7 10 

6 ans 

[2-10ans] 

Rhabdomyosarcome pléomorphe 
2 1 3 

68 ans 

[55-78ans] 

IX. Tumeurs des gaines du nerf 

périphérique 
4 3 7 

45 ans 

[24-71ans] 

Tumeur maligne des gaines nerveuses 

périphériques 
4 3 7 

45 ans 

[24-71ans] 

VII. Tumeurs stromales gastro-

intestinales malignes 
5 6 11 

60  ans 

[40-71ans] 

Tumeurs stromales gastro-intestinales 
5 6 11 

60  ans 

[40-71ans] 

X. Tumeurs de différenciation 

incertaine 18 25 43 

44 ans 

[14-75ans] 

 

Chondrosarcome myxoïde 

extrasquelettique 
2 4 6 

44 ans 

[19-66ans] 

Sarcome à cellules claires 
1 2 3 

26 ans 

[22-33ans] 

Sarcome épithélioïde 
-- 2 2 

45 ans 

[38-52ans] 

Sarcome indifférencié 
9 11 20 

50 ans 

[20-86ans] 

Sarcome synovial 
6 6 12 

40 ans 

[14-75ans] 

XI.  Sarcomes indifférenciés à petites 

cellules rondes des os et tissus mous 
6 12 18 

24 ans 

[22-33ans] 

Sarcome d'Ewing 
6 12 18 

24 ans 

[22-75ans] 

Total général 
71 100 171 

43 ans 

[2-92ans] 
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II. Etude clinique : 

1. Antécédents des patients: 

1.1. Antécédents personnels : 

Les ATCD de nos patients étaient comme suit : 

a. Antécédents toxiques : 

➢ Le tabagisme a été retrouvé chez 40 patients représentant soit 23 ,39% des patients 

principalement atteints de liposarcome dans ses formes pléomorphe, dédifférenciée, bien 

différenciée et myxoïde et, plus rarement, d’autres sarcomes tels que les sarcomes 

indifférenciés, le chondrosarcome myxoïde extrasquelettique, le sarcome synovial et 

l’angiosarcome. 

b. Antécédents médicaux : 

➢ Un ATCD de neurofibromatose a été retrouvé chez 1 patient présentant une tumeur 

maligne des gaines nerveuses périphériques. 

➢ Un ATCD de rétinoblastome a été retrouvé chez 1 patient, ayant bénéficié d’une énucléation 

oculaire. Ce patient présentait un léïomyosarcome vésical . 

➢ Un antécédent de traumatisme au niveau du site tumoral a été rapporté chez 3 patients, 

soit 1.75 % de l’ensemble des cas. Il s’agissait d’un liposarcome pléomorphe myxoïde, d’un 

sarcome indifférencié et d’un liposarcome pléomorphe. 

➢ Parmi nos patients, un est connu hypertendu présentant un liposarcome pléomorphe et un 

est diabétique présentant un liposarcome myxoïde. 

➢ Un ATCD d’infections et d’ immunodéficience virale(séropositivité VIH) a été retrouvé chez 

3 patients présentant tous un sarcome de KAPOSI au niveau des membre inférieurs. 

➢ Aucun patient n’était suivi pour syndrome de Lifraumeni. 

➢ Aucun patient n’avait un ATCD de radiothérapie ou de chimiothérapie. 
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1.2. Antécédents familiaux : 

➢ Aucun antécédent familial similaire ou d’un autre cancer n’a été rapporté. 

2. Délai diagnostique : 

➢ L’intervalle de temps moyen entre l’apparition des premiers symptômes cliniques et la 

confirmation du diagnostic des sarcomes des tissus mous était de 1 an, avec des extrêmes 

allant de 1 mois à 20ans. 

➢ Le plus long délai (20 ans) concernait un sarcome fibromyxoïde de bas grade de localisation 

au niveau des membres. 

 

Figure 4 : Nombre de patients en fonction du délai de consultation 
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Tableau III: Délai de consultation en fonction du type histologique de la tumeur 

Types histologiques 
 

Effectif 
 

Délai diagnostique moyen 

Extrêmes 

I-Tumeurs adipocytaires malignes 34 
18 mois 

(1moi-14 ans) 

II. Tumeurs fibroblastiques / myofibroblastiques 

malignes 
22 

21mois 

(3mois-20 ans) 

III. Tumeurs dites fibrohistiocytaires malignes 1 12 mois 

IV. Tumeurs vasculaires malignes 8 
8 mois 

(4-36mois) 

V. Tumeurs des muscles lisses 12 
8,25 mois 

(2-18 mois) 

VI. Tumeurs des muscles striés malignes 15 
6,5 mois 

(1-18mois) 

VII. Tumeurs stromales gastro-intestinales malignes 11 
8 mois 

(1-24moi) 

IX. Tumeurs de la gaine du nerf périphérique 7 
14 mois 

(1,5 mois-4 ans) 

X. Tumeurs de différenciation incertaine 43 
12 mois 

(1 mois-3 ans) 

XI. Sarcomes indifférenciés à  petites cellules rondes 

des os et tissus mous 
18 

7,5 mois 

(1-24moi) 

Total général 171 
12 mois 

1-240 
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3. Mode de révélation : 

3.1. Tuméfaction : 

➢ La tuméfaction était présente chez 122 des patients soit 71% des cas. 

3.2. La douleur : 

➢ La douleur était présente chez 96 patients soit 56% des cas, et elle a été répartie comme 

suit : 

➢ Une douleur mécanique chez 21 patients. 

➢ Une douleur inflammatoire chez 8 patients 

➢ Une douleur mixte chez 67 patients. 

3.3. La limitation de la mobilité : 

➢ La limitation de la mobilité était présente chez 22 patients soit 12% de l’effectif. 

3.4. Les signes généraux : 

➢ La fièvre était présente chez 4 patients soit 2,33% de nos malades. 

➢ Un amaigrissement était noté chez 29 patients soit 17% de l’ensemble des consultants. 

➢ L’asthénie était retrouvée chez 29 patients soit 17% des cas. 

➢ L’anorexie était présente chez 27 patients soit 15,78% de nos malades. 
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3.5. Les métastases : 

Des métastases au moment du diagnostic ont été retrouvées chez 7 patients, dont 5 

pulmonaires, 1 ganglionnaire et 1 osseuse. 

 

Figure 5 : répartition des cas en fonction de leur mode de révélation. 

4. Données de l’examen physique: 

4.1. Siège : 

▪ La localisation tumorale prédominait au niveau des membres avec 75 cas soit 44 %. 

Répartie comme suit : 

➢ Membre inférieur droit :29 cas soit 17% 

➢ Membre inférieur gauche :21 cas soit 12,5% 

➢ Membre supérieur gauche :14 cas soit 8 ,5 % 

➢ Membre supérieur droit :11 cas soit 6% 

▪ Suivie des atteintes de la tête et du cou représentant 22 cas soit 13 % des cas. 

▪ Les localisations pelviennes ont été notées chez 19 cas soit 11 % de l’effectif 

▪ La localisation rétropéritonéale a été trouvée chez 9 cas soit 5 % de nos malades. 
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Tableau IV: La répartition selon siège du STM 

Siège Effectif Pourcentage 

Membre inférieur droit 29 17% 

Membre inférieur gauche 21 12,5% 

Membre supérieur droit 11 6% 

Membre supérieur gauche 14 8,5% 

Pelvis 19 11% 

Rétropéritoine 9 5% 

Tête et cou 22 13% 

Tronc 46 27% 

Total général 171 100% 

 

 

Figure 6 : Répartition des STM en fonction de leur siège 
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4.2. Dimensions initiales : 

➢ Cent huit tumeurs mesuraient 5cm ou plus soit 63% de l’effectif. 

➢ Soixante-trois tumeurs mesuraient mois que 5 cm soit 37% de l’effectif. 

 

Figure 7 : Répartition des STM selon la taille 

4.3. Signes inflammatoires : 

➢ Les signes inflammatoires ont été trouvés chez 39 patients soit 23% de nos patients. 

4.4. Fixité : 

➢  Parmi les masses tumorales étudiées, 138 étaient fixes à l’examen clinique soit 81% des 

cas, tandis que 33 étaient mobiles soit 19% de l’effectif. 

 

Figure 8 : répartition des STM en fonction de leurs mobilité et fixité 
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4.5. Les signes de compression locorégionale : 

➢ Les signes de compression locorégionale ont été retrouvés chez 45 patients soit 27% de 

notre effectif. 

III. Traitement néo-adjuvant : 

➢ Parmi nos patients, 7 ont bénéficié d’un traitement néo adjuvant par chimiothérapie soit 

4% des cas. Ce groupe comprenait 3 sarcomes synoviaux et 1 sarcome d’Ewing, ainsi que 

3 cas de rhabdomyosarcome (2 embryonnaires et 1 alvéolaire). 

➢ Chez les sept patients ayant bénéficié d’une chimiothérapie néoadjuvante, le taux de 

nécrose tumorale était variable, compris entre 20 % et 60 %, avec une moyenne de 33 % et 

le taux moyen de cellules viables était de 67%. 

IV. Etude anatomopathologique : 

1. Matériel d’étude : 

Tableau V: Répartition des cas selon le type de matériel d’étude 

Matériel d’étude Nombre de cas % 

Biopsie chirurgicale 30 17,5% 

Biopsie exérèse 27 15,8% 

Biopsie percutanée 20 11,7% 

Pièce opératoire 94 55% 

Total général 171 100% 

➢ La biopsie chirurgicale était réalisée chez 30 patients soit 17,5% des cas. 

➢ La biopsie exérèse était réalisée chez 27 cas soit 15,8% de notre effectif. 

➢ La biopsie per cutanée était réalisée chez 20 patients soit 11,7% des cas. 

➢ Un total de 94 pièces opératoires a été obtenu dans notre série de patients soit 55% des 

cas. 
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Réparti comme suit : 

Tableau VI: Répartition des cas selon le type de la pièce opératoire 

Pièce opératoire Nombre de cas % 

Amputation de membre 18 19% 

Exérèse tumorale 65 69% 

Gastrectomie 4 5% 

Hystérectomie 3 3% 

Mastectomie 2 2% 

Néphrectomie 2 2% 

Total 94 100% 

 

 

Figure 9 : Répartition des STM en fonction du type de la pièce opératoire 
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2. Aspect macroscopique : 

Il a été apprécié sur les biopsies exérèses et sur les pièces opératoires. 

2.1. Taille tumorale : 

➢ Dans notre série, la taille moyenne des sarcomes était estimée à 8,39cm  avec des extrêmes 

allant de 0,5 à 40cm. 

2.2. Tranche de section : 

a. Aspect externe : 

98 des néoplasmes de notre série était d’aspect hétérogène soit 57% de notre effectif, et 

73 était d’aspect homogène soit 43% des cas. 

 

Figure 10: Répartition des STM en fonction de l’aspect macroscopique 
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b. La couleur : 

La couleur des néoplasmes était blanchâtre dans 37% des cas, brunâtre dans 21% des cas 

et beige dans 18% de notre effectif. 

 

Figure 11 : Répartition des STM en fonction de la couleur du néoplasme 

c. La consistance : 

Les néoplasmes étaient de consistance ferme dans 71% des cas. 

 

Figure 12 : Répartition des STM en fonction de la consistance du néoplasme 
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d. Les remaniements : 

➢ Les remaniements ont été retrouvés dans 88 prélèvements, soit 51 % de notre effectif, dont 

5 cas après chimiothérapie néoadjuvante, soit 5,7 % de l’ensemble des remaniements 

identifiés. répartis comme suit : 

Tableau VII : Répartition des cas selon le type des remaniements 

2.3. Marges d’exérèse  : 

➢ Les limites tumorales étaient négatives dans 74% des cas, positives dans 26% des cas de 

notre effectif. 

 

Figure 13 : Répartition des STM en fonction de la positivité ou la négativité des limites tumorales 
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Remaniements Nombre de cas Pourcentage 

Hémorragiques 57 65% 

Nécrotiques 19 22% 

Kystiques 3 3% 

Myxoïdes 3 3% 

Fibreux 4 5% 

Hyalin 1 1% 

Œdémateux 1 1% 

Total 88 100% 
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3. Aspect microscopique : 

3.1. Répartition selon la différenciation cellulaire et /ou type hitologique: 

a. Répartition des tumeurs adipocytaires malignes selon le pattern prédominant : 

➢ Dans notre série, les liposarcomes bien différenciés présentaient une morphologie 

cellulaire exclusivement vacuolisée (100 %). Les formes dédifférenciées montraient 

principalement une morphologie fusiforme (≈ 66,7 %). Enfin, les liposarcomes 

pléomorphes de notre cohorte étaient caractérisés par une morphologie tumorale 

exclusivement pléomorphe. 

Tableau VIII: Répartition des tumeurs adipocytaires malignes selon le pattern prédominant 

Type histologique Pattern à cellules Nombre de cas Pourcentage (%) 

Liposarcome bien différencié Vacuolisées 12 100 % 

Liposarcome dédifférencié 

Fusiformes 4 66,7% 

Pléomorphes 1 16,7% 

Rondes 1 16,7% 

Liposarcome pléomorphe Pléomorphes 4 100% 

Liposarcome pléomorphe 

myxoïde 
Pléomorphes 1 100% 

Liposarcome myxoïde 

Vacuolisées 3 27,3% 

Fusiformes 4 36,4% 

Rondes 3 27,3% 

En bague de chaton 1 9% 
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b. Répartition des tumeurs fibroblastiques/myofibroblastiques malignes selon le pattern 

prédominant: 

➢ Dans notre série, les tumeurs fibroblastiques/myofibroblastiques malignes étaient à 

morphologie fusiforme dans la quasi-totalité des cas, incluant : dermatofibrosarcome, 

fibrosarcome NOS, myxofibrosarcome, sarcome fibromyxoïde de bas grade et tumeur 

fibreuse solitaire maligne. Ces entités présentaient toutes une morphologie fusiforme, à 

l’exception de 2 cas de tumeurs fibreuses solitaires qui présentaient une morphologie 

cellulaire épithélioide. 

Tableau IX: Répartition des tumeurs fibroblastiques / myofibroblastiques malignes selon le 

pattern prédominant 

Type histologique Pattern à cellules Nombre de cas Pourcentage (%) 

Dermatofibrosarcome Fusiformes 8 100 % 

Fibrosarcome NOS Fusiformes 4 100 % 

Myxofibrosarcome Fusiformes 2 100 % 

Sarcome fibromyxoïde de bas 

grade 
Fusiformes 1 100 % 

Tumeur fibreuse solitaire, 

maligne 

Fusiformes 4 66,7 % 

Épithélioïdes 2 33,3 % 
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c. Répartition des tumeurs fibrohistiocytaires malignes selon le pattern prédominant: 

➢ Les tumeurs fibrohistiocytaires malignes ont été retrouvées chez 1 patient représentant 

une tumeur à cellules géantes ténosynoviales malignes avec une morphologie cellulaire à 

cellules rondes. 

Tableau X: Répartition des tumeurs fibrohistiocytaires malignes selon le pattern prédominant 

Type histologique Pattern à cellules Nombre de cas Pourcentage (%) 

Tumeur à cellules géantes 

ténosynoviale maligne 
Rondes 1 100 % 

d. Répartition des tumeurs vasculaires malignes selon le pattern prédominant: 

➢ Dans notre série, 8 tumeurs vasculaires malignes ont été identifiées, majoritairement à 

morphologie fusiforme (≈ 87,5 %). Les angiosarcomes étaient le plus souvent fusiformes 

(≈ 80 %), tandis que les 3 cas de sarcome de Kaposi présentaient tous une morphologie 

fusiforme (100 %). 

Tableau XI: Répartition des tumeurs vasculaires malignes selon le pattern prédominant 

Type histologique Pattern à cellules Nombre de cas Pourcentage (%) 

Angiosarcome 
Fusiformes 4 80 % 

Épithélioïdes 1 20 % 

Sarcome de Kaposi Fusiformes 3 100 % 

e. Répartition des tumeurs musculaires lisses malignes selon le pattern prédominant: 

➢ Les tumeurs musculaires lisses ont été retrouvées chez 12 patients qui présentaient tous 

des léïomyosarcomes et leur morphologie cellulaire était comme suit : 

Fusiformes : 10 cas (83,3 %) et Pléomorphes : 2 cas (16,7 %). 
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f. Répartition des tumeurs musculaires striés malignes selon le pattern prédominant : 

➢ Les sarcomes musculaires striés étudiés étaient principalement des rhabdomyosarcomes. 

La morphologie cellulaire la plus fréquente était ronde dans les formes embryonnaires (≈ 

70 %) et pléomorphe dans la majorité des formes pléomorphes (≈ 66 %). Le sous-type 

alvéolaire restait rare et exclusivement constitué de cellules rondes (100 %) 

Tableau XII: Répartition des tumeurs des muscles striés malignes selon le pattern prédominant 

Type histologique Pattern à cellules Nombre de cas Pourcentage (%) 

Rhabdomyosarcome alvéolaire Rondes 1 100 % 

Rhabdomyosarcome 

embryonnaire 

Rondes 7 70 % 

Pléomorphes 1 10 % 

Fusiformes 2 20 % 

Rhabdomyosarcome pléomorphe 
Pléomorphes 2 66,7 % 

Rondes 1 33,3 % 

g. Répartition des tumeurs stromales gastro-intestinales selon le pattern prédominant : 

➢ Les tumeurs stromales gastro-intestinales ont été retrouvées chez 11 patients et leur 

morphologie cellulaire était exclusivement fusiformes (100 %). 

h. Répartition des tumeurs des gaines du nerf périphérique selon le pattern prédominant : 

Les tumeurs de la gaine du nerf périphérique ont été retrouvées chez 7 patients qui 

présentaient tous tumeur maligne de la gaine nerveuse périphérique et leur morphologie cellulaire 

était exclusivement à cellules fusiformes (100 %). 

i. Répartition des tumeurs de différenciation incertaine selon le pattern prédominant : 

Dans notre série, 43 sarcomes à différenciation incertaine ont été identifiés, avec une 

morphologie principalement fusiforme (≈ 49 %), suivie du phénotype pléomorphe (≈ 26 %). 
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Les sous-types les plus fréquents étaient : 

➢ Le sarcome indifférencié, dominé par une morphologie fusiforme (≈ 50 %) et pléomorphe 

(≈ 40 %). 

➢ Le sarcome synovial, principalement fusiforme (≈ 67 %). 

➢ Les chondrosarcomes myxoïdes extrasquelettiques, le plus souvent fusiformes dans notre 

série (≈ 33 %), sans profil unique dominant. 

Tableau XIII: Répartition des tumeurs de différenciation incertaine selon le pattern prédominant 

Type histologique Pattern à cellules Nombre de cas Pourcentage (%) 

Chondrosarcome myxoïde 

Extrasquelettique 

Fusiformes 2 33,3 % 

Pléomorphes 1 16,7 % 

Rondes 1 16,7 % 

Chondrocytaires 1 16,7 % 

Globuleuses 1 16,7 % 

Sarcome à cellules claires 

Claires 1 33,3 % 

Épithélioïdes 1 33,3 % 

Pléomorphes 1 33,3 % 

Sarcome épithélioïde 
Épithélioïdes 1 50 % 

Fusiformes 1 50 % 

Sarcome indifférencié 

Fusiformes 10 50 % 

Pléomorphes 8 40 % 

Rondes 2 10 % 

Sarcome synovial 

Fusiformes 8 66,7 % 

Pléomorphes 1 8,3 % 

Rondes 2 16,7 % 

Épithélioïdes 1 8,3 % 
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j. Répartition des sarcomes indifférenciés à petites cellules rondes des os et tissus mous selon le 

pattern prédominant : 

Les  sarcomes indifférenciés à petites cellules rondes des os et tissus mous ont été 

retrouvés chez 17 patients présentant un sarcome d’Ewing et leur morphologie cellulaire était 

exclusivement à cellules rondes (100 %). 

3.2. ) Limites chirurgicales: 

➢ Les marges chirurgicales étaient saines dans 74% des cas, lésionnelles dans 26% de notre 

effectif. 

 

Figure 14: Répartition des STM en fonction de l’état des marges chirurgicales 

3.3. Grade FNCLCC : 

➢ Le grade FNCLCC a été déterminé chez 58 des prélèvements soit 34% des cas, répartis 

comme suit : 

• Neuf patients avaient des STM de grade 1 : 

Soit 2 liposarcomes myxoïdes, un fibrosarcome NOS,2 myxofibrosarcomes ,1 sarcome 

fibromyxoïde de bas grade un léïomyosarcome, une tumeur maligne de la gaine nerveuse 

périphérique et un chondrosarcome myxoïde extra squelettique. 

  

74%

26%

négatifs

positifs
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• Trente-cinq patients avaient des STM de grade 2 : 

Soit 4 liposarcomes bien différenciés, 4 liposarcomes dédifférenciés, 5 liposarcomes 

myxoïdes, un liposarcome pléomorphe, un liposarcome pléomorphe myxoïde, un fibrosarcome 

NOS,4 léïomyosarcomes, 4 tumeurs malignes de la gaine nerveuse périphérique, 2 

chondrosarcomes myxoïdes extra-squelettiques, 4 sarcomes indifférenciés et 5 sarcomes 

synoviaux. 

• Quatorze patients avaient des STM de grade 3 : 

Soit 1 liposarcome myxoïde, 1 liposarcome pléomorphe, 1 fibrosarcome NOS, 1 

léïomyosarcome, 1 rhabdomyosarcome pléomorphe, 2 tumeurs malignes de la gaine nerveuse 

périphérique, 6 sarcomes indifférenciés et 1 sarcome synovial. 
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Tableau XIV : Répartition des STM en fonction de l’état des marges chirurgicales 

 
Grade 

1 

Grade 

2 

Grade 

3 

Total 

général 

Liposarcome bien différencié - 4 - 4 

Liposarcome dédifférencié - 4 - 4 

Liposarcomes myxoïde 2 5 1 8 

Liposarcome pléomorphe - 1 1 2 

Liposarcome pléomorphe myxoïde - 1 - 1 

Fibrosarcome NOS 1 1 1 3 

Myxofibrosarcome 2 - - 2 

Sarcome fibromyxoïde de bas grade 1 - - 1 

Léïomyosarcomes 1 4 1 6 

Rhabdomyosarcome pléomorphe - - 1 1 

Tumeur maligne de la gaine nerveuse 

périphérique 
1 4 2 7 

Chondrosarcome myxoïde extra squelettique 1 2 - 3 

Sarcome indifférencié - 4 6 10 

Sarcome synovial - 5 1 6 

Total général 9 35 14 58 
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4. Etude immunohistochimique : 

➢ Une étude immunohistochimique a été réalisée chez 138 patients soit 81% de notre effectif 

pour confirmer les diagnostics détaillés dans le tableau suivant : 

Tableau XV: Répartition des différents types histologiques des STM étudiés en 

immunohistochimie 

Type histologique Nombre des cas 

Liposarcome bien différencié 9 

Liposarcome dédifférencié 6 

Liposarcomes myxoïde 7 

Liposarcome pléomorphe 4 

Dermato fibrosarcome 3 

Fibrosarcome NOS 4 

Tumeur fibreuse solitaire, maligne 6 

Myxofibrosarcome 1 

Sarcome fibromyxoïde de bas grade 1 

Sarcome de Kaposi 2 

Angiosarcome 4 

Léïomyosarcome 11 

Chondrosarcome myxoïde extra squelettique 4 

Rhabdomyosarcome embryonnaire 9 

Rhabdomyosarcome alvéolaire 2 

Rhabdomyosarcome pléomorphe 3 

Tumeurs stromales gastro-intestinales 8 

Tumeur maligne de la gaine nerveuse périphérique 7 

Sarcome synovial 10 

Sarcome épithélioïde 1 

Sarcome à cellules claires 3 

Sarcome indifférencié 19 

Sarcome d'Ewing 14 

Total général 138 
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NB : l’IHC n’a pas été refaite dans les cas restants par ce qu’elle a été déjà faite sur des 

biopsies antérieures. 

4.1. Tumeurs adipeuses malignes : 

Le panel d’anticorps réalisé comprenait les Acs suivants : MDM2, CDK4, S100, CD34 et 

vimentine. 

Les résultats étaient comme suit : 

➢ MDM2 et CDK 4 étaient positifs dans 100% des liposarcomes bien différenciés, 

dédifférenciés et pléomorphes. Et négatifs dans 100% des liposarcomes myxoïdes. 

➢ S100 était positif dans 60% des cas et négatif dans 40%. 

➢ CD34 était positif dans 22% des cas et négatif dans 78%. 

➢ Vimentine était positif dans 100% des cas. 

4.2. Tumeurs fibroblastiques/ myofibroblastiques malignes : 

Le panel d’anticorps réalisé comprenait les Acs suivants : CD34, Vimentine, STAT6, AML, 

S100 et Cytokératine. 

Les résultats étaient comme suit : 

➢ Vimentine était positif dans 100% des cas. 

➢ CD34 était positif dans 72% des cas (positif dans les dermatofibrosarcomes et les tumeurs 

fibreuses solitaires, malignes) et négatif dans 28% (négatif dans les Fibrosarcomes NOS). 

➢ STAT6 était positif dans 100% des tumeurs fibreuses solitaires malignes. 

➢ AML, S100, Cytokératine étaient négatifs dans 100% des cas. 
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4.3. Tumeurs vasculaires malignes : 

Le panel d’anticorps réalisé comprenait les Acs suivants : CD31, CD34, ERG et HHV8 

Les résultats étaient comme suit : 

➢ CD31, CD34, ERG étaient positifs dans 100% des cas. 

➢ HHV8 était positif dans 100% des sarcomes de kaposi. 

4.4. Tumeurs des muscles lisses malignes : 

Les tumeurs des muscles lisses identifiées dans notre série correspondaient toutes à des 

léïomyosarcomes. 

Le panel d’anticorps réalisé comprenait les Acs suivants : Desmine, H- caldesmone, AML, 

CD34, CD117 et cytokératine. 

Les résultats étaient comme suit : 

➢ AML était positif dans 100% des cas . 

➢ H -caldesmone était positif dans 70% des cas et négatif dans 30%. 

➢ Desmine était positif dans 60% des cas et négatif dans 40%. 

➢ CD34 était négatif dans 90% des cas. 

➢ CD 117 et Cytokératine étaient négatifs dans 100% de notre effectif. 

4.5. Tumeurs des muscles striés malignes : 

Le panel d’anticorps réalisé comprenait les Acs suivants : Desmine, Myogénine / Myo D1 

et Cytokératine (AE1/AE3). 

➢ Les résultats étaient comme suit : 

➢ Desmine, Myogénine et Myo D1 étaient positifs dans 100% des cas. 

➢ Cytokératine était positif dans 90% des cas et négatif dans 10%. 
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4.6. Tumeurs stromales gastro- intestinales malignes : 

Le panel d’anticorps réalisé comprenait les Acs suivants :  CD117 (c-KIT), Dog1, AML et 

S100. 

Les résultats étaient comme suit : 

➢ CD117, Dog1 étaient positifs dans 100% des cas. 

➢ AML était positif dans 90% des cas. 

➢ S100 était négatif dans 90%. 

4.7. Tumeurs des gaines du nerf périphérique : 

Le panel d’anticorps réalisé comprenait les Acs suivants :  S100, CD34, AML, Cytokératine. 

Les résultats étaient comme suit : 

➢ S100 était positif dans 100% des cas. 

➢ CD 34 était négatif dans 90% des cas et positif dans 10%. 

➢ AML et Cytokératine étaient négatifs dans 100% des cas. 

4.8. Tumeurs de différenciation incertaine/ 

Le panel d’anticorps a été réalisé comprenant les Acs suivants : BCL2, EMA,Cytokératine, 

S100, Vimentine, Desmine, CD99 et CD34. 

Les résultats étaient comme suit : 

➢ Vimentine était positif dans 100% des cas. 

➢ BCL2 était positif dans 90% des sarcomes synoviaux. 

➢ CD99 était positif dans 61 % des cas (sarcomes synoviaux et les sarcomes à cellules claires) 

et négatif dans 38% (négatif dans les sarcomes indifférenciés). 

➢ EMA était positif dans 60% des cas (positif dans les sarcomes synoviaux) et négatif dans 

40%( négatif dans les sarcomes indifférenciés ) 
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➢ Desmine était négatif dans 90% des cas. 

➢ Cytokératine a été négatif à 100 % dans les sarcomes indifférenciés. 

➢ CD 34 était négatif dans 80% des cas (sarcomes indifférenciés) et positif dans 20% ( 

sarcomes synoviaux). 

➢ S100 était négatif dans 54% des cas(sarcomes indifférenciés ) et positif dans 46%( sarcomes 

synoviaux , sarcomes à cellules claires et chondrosarcomes myxoïdes extrasquelettiques.) 

4.9. Sarcomes indifférenciés à petites cellules rondes des os et tissus mous : 

Elles sont représentées exclusivement par les sarcomes d’Ewing. Le panel d’anticorps 

réalisé comprenait les Acs suivants : Cytokératine, CD45 , S100,CD 99, Vimentine et FLI-1. 

Les résultats étaient comme suit : 

➢ CD99 et Vimentine étaient positifs dans 100% des cas. 

➢ FLI-1 était positif dans 90% des cas. 

➢ Cytokératine et S100 étaient positifs dans 50% des cas. 

➢ CD45 était négatif dans 100% des cas. 

5. Biologie moléculaire : 

Une étude de biologie moléculaire a été effectuée chez 10 patients soit 5,84%de notre 

effectif, reposant uniquement sur la technique de FISH, répartis comme suit : 

➢ Gène MDM2 : analysé chez 7 cas 

On a noté une absence d’amplification du gène MDM2 chez tous ces 7 cas concernant 4 

liposarcomes myxoïdes et 3 liposarcomes pléomorphes. 

➢ Gène SS18 : analysé chez 2 cas 

On a noté une présence de translocation dans un cas de sarcome synovial. 



Sarcomes des tissus mous :                                                                                                          

Expérience du service d’anatomie pathologique du CHU Mohammed VI de Marrakech. 

39 

Et une absence de translocation dans un cas de sarcome indifférencié. 

➢ Gène EWSR1 : analysé chez un cas 

Montrant une translocation détectée dans un cas de sarcome d’Ewing. 

6. Classification histologique selon l’OMS 2020 : 

L’étude anatomopathologique a montré que les tumeurs à différenciation incertaine étaient 

les plus fréquentes qui ont été trouvé chez 43 patients soit 25% de notre effectif suivis par les 

tumeurs adipocytaires malignes trouvés chez 34 patients soit 20% de notre effectif suivis par les 

tumeurs fibroblastiques/myofibroblastiques malignes trouvés chez 22 patients soit 13% des cas. 

 

Figure 15 : Répartition des STM selon les groupes histologiques définis par la classification OMS 

2020 
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Figure 16 : Sarcome synovial monophasique du nerf médian droit chez un garçon de 8 ans  (P.O : 

amputation de l’avant-bras droit) : Prolifération tumorale mésenchymateuse de densité cellulaire 

modérée, agencée en nappes diffuses avec un stroma grêle (A : HEx10). Les cellules tumorales 

sont de petite taille, aux noyaux irréguliers et hyperchromes (B : HEx20). 

   

Figure 17 : Sarcome à cellules claires d’une masse tissulaire de la fosse iliaque droite chez un 

homme de 65 ans (Biopsie percutanée): Prolifération tumorale maligne, agencée en amas et nids 

parfois centrés de nécrose. Les cellules tumorales sont le siège d'atypies modérées à sévères (A : 

HEx20). Positivé nucléaire et cytoplasmique diffuse des cellules tumorales de l'anticorps anti-

PS100 (B). Positivité nucléaire intense et diffuse des cellules tumorales de l'anticorps anti-Sox 10 

(C). 

A 

A 

 

B C 

B 
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Figure 18 : Dermatofibrosarcome protubérant ( Darier-Ferrand) de la cuisse gauche chez un 

homme de 33 ans (P.O) : Prolifération tumorale faite de cellules fusiformes à disposition 

tourbillonnante/storiforme, munies de noyaux légèrement atypiques (HEx20) 

  

Figure 19 : Rhabdomyosarcome embryonnaire de la paume de main d’une fille de 2 ans (P.O) : 

Prolifération tumorale maligne à cellules ronds, agencée en nappes et montrant des atypies 

cytonucléaires modérées (A : HEx20). Expression nucléaire modérée à intense des cellules 

tumorales de l'anticorps anti-Myogénine(B). 

A 

 

B 
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Figure 20 : Sarcome de Kaposi d’un nodule du visage chez une femme de 75 ans (Biopsie) : 

Prolifération tumorale dermique faite de cellules fusiformes, entourant parfois des structures 

vasculaires (A : HEx10). Expression nucléaire intense et diffuse des cellules tumorales de l'Ac anti 

-ERG (B). 

  

A 
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Figure 21 : Sarcome d'Ewing du talon chez un garçon de 15 ans (biopsie) : Prolifération tumorale 

maligne à petites cellules rondes, agencées en nappes diffuses (A : HEx40). Expression 

membranaire complète et intense des cellules tumorales de l'ac anti-CD99(B). 
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Figure 22 : Liposarcome myxoïde d’une masse médiastinale chez un homme de 51 ans (Biopsie) 

: Prolifération tumorale de faible densité cellulaire, à stroma myxoïde. Les cellules tumorales, 

tantôt fusiformes, tantôt arrondies, sont discrètement atypiques (HEx40) 
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I. Profil épidémiologique : 

1. Fréquence : 

Les sarcomes des tissus mous constituent un groupe hétérogène de tumeurs rares qui 

peuvent survenir dans presque toutes les parties du corps et représentent 1 % de toutes les 

tumeurs malignes chez les adultes(11) et 15 % de toutes les tumeurs malignes chez les enfants 

(13). 

L'incidence des STM varie selon les pays et les régions, avec une incidence brute de 4,7 

pour 100 000 en Europe et de 2,91 pour 100 000 en Chine(13). 

Selon l’étude Honoré et al. (2015), les sarcomes des tissus mous représentent moins de 1 

% des tumeurs malignes de l’adulte, avec une incidence estimée à environ six nouveaux cas pour 

100 000 habitants en France(13),et depuis les années 1970, l’incidence des STM a augmenté dans 

la plupart des pays du monde(14). 

Selon l’étude Zhou et al. (2025), une étude portant sur 204 pays et territoires entre 1990 

et 2021, le nombre de cas de sarcomes des tissus mous est passé de 54 631 à 96 201, soit une 

augmentation d’environ 19 % sur trois décennies.(14) 

Au Maroc, nous disposons des données du Registre des Cancers de la population de la 

Région du Grand Casablanca (RCRC) .Entre 2018 et 2021 le RCRC a enregistré 175 cas de cancers 

du système nerveux autonome, des nerfs périphériques et des tissus mous dont 97 cas chez 

l’homme et 78 cas chez la femme, représentant 0.8% de toutes les tumeurs enregistrées durant 

cette période .Le taux d’incidence brut était de 1 pour 100 000 habitants.(15) 

Dans notre étude, nous avons enregistré sur une période de 14 ans, 171 cas de STM avec 

une incidence de 12cas/an. 
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Tableau XVI: Comparaison des séries d’études selon la période d’étude et l’effectif des cas de 

sarcomes des tissus mous 

Etudes Période Effectif 

Abdou J. et al(17) 
2 ans 

2008-2010 
33 cas 

El Koubaiti R. et al (2022)(3) 
11 ans 

2010-2021 
211 cas 

Ebrahimpour et al (2022)(17) 
7 ans 

2009-2015 
2593 cas 

Notre série 
14 ans 

2011-2024 
171 cas 

2. Age : 

Dans notre série, l’âge moyen au diagnostic est de 43 ans, avec une prédominance dans la 

tranche d’âge 15–45 ans. Ces résultats concordent avec ceux rapportés par El-Koubaiti et al. 

(2022) au Maroc(3) et Ebrahimpour et al. (2022) en Iran(17), traduisant un âge de survenue plus 

jeune que celui observé dans les séries européennes et américaines. En effet, selon Stiller et al. 

(2013) et Gage et al. (2019), la tranche d’âge la plus touchée est supérieure à 60 ans, avec un âge 

médian d’environ 62 ans(18,19) 

Cette différence reflète vraisemblablement la structure démographique plus jeune des 

populations nord-africaines et moyen-orientales, ainsi que des facteurs diagnostiques et 

environnementaux propres à ces régions. 
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Tableau XVII: Âge moyen et tranche d’âge la plus fréquente en fonction des études. 

Étude (pays, année) Âge moyen Tranche d’âge la plus touchée 

El-Koubaiti et al. (Maroc, 2022)(3) ≈ 49 ans 40–60 ans 

Ebrahimpour et al. (Iran, 2022)(17) 45 ans 20–44 ans 

Stiller et al. (Europe, 2013)(18) — ≥ 65 ans 

Gage et al. (USA, 2019)(19) 62 ans > 60 ans 

Notre série 43,28 ans 15-45 ans 

3. Sexe : 

Plusieurs études rapportent une légère prédominance masculine des sarcomes des tissus 

mous, avec un sex-ratio H/F d’environ 1,4 pouvant atteindre 1,9 chez les sujets âgés de plus de 

85 ans(11). De même, Ebrahimpour et al. et El Koubaiti et al.  ont rapporté une prépondérance 

masculine dans leurs séries respectives(7,8). Cette tendance est également observée dans notre 

étude, où la fréquence des hommes est plus élevée que celle des femmes, rejoignant ainsi les 

données de la littérature internationale. 

Cependant, certaines études, notamment celle de Gage et al. , ont rapporté une légère 

prédominance féminine (50,6 % de femmes contre 49,4 % d’hommes), bien que la différence reste 

faible et sans réelle signification clinique(19). Cette variation pourrait être liée à la présence de 

sarcomes utérins et mammaires dans la cohorte étudiée, ce qui influence la répartition globale 

selon le sexe. 
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Tableau XVIII: Comparaison du sex-ratio et de la répartition par sexe des sarcomes des tissus 

mous dans différentes séries. 

Étude 
Sexe- ratio 

H/F 

Pourcentage des 

hommes 
Pourcentage des femmes 

Ebrahimpour et al. (Iran, 

2022)(8) 
1,32 57% 43% 

El-Koubaiti et al. (Maroc, 

2022)(7) 
1,11 53% 47% 

Seleye-Fubara D. et al. 

(Nigeria, 2005)(20) 
1,4 57,6% 42,4% 

Gage  et al. (USA, 

2019)(19) 
0,97 49 ,4% 50,6% 

Notre série 1,41 58% 42% 

II. Pathogénie : 

La plupart des sarcomes des tissus mous sont sporadiques ; et peu ont une cause 

identifiable.(21) 

Les facteurs de risque rapportés dans les différentes études se résumaient principalement 

au tabagisme, aux prédispositions génétiques, à l’exposition à certaines toxines, infections virales, 

à l’inflammation chronique et aux antécédents de radiothérapie.(21) 

➢ Les infections virales : 

Dans notre série, tous les cas de sarcome de Kaposi étaient associés à une séropositivité 

au VIH. 

Ces observations rejoignent les données de la littérature selon lesquelles certaines 

infections virales peuvent être impliquées dans la survenue des sarcomes. 
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En particulier, le virus d’Epstein-Barr (EBV) est associé aux léiomyosarcomes chez les 

patients atteints du SIDA(22), tandis que l’herpès-virus humain de type 8 (HHV-8) est reconnu 

comme l’agent responsable du sarcome de Kaposi lié au VIH(23). 

➢ L’irradiation : 

L’exposition à la radiothérapie constitue un facteur de risque établi de survenue de 

sarcomes osseux et des tissus mous, en particulier après des doses élevées de rayonnement (≥10 

Gy), avec un risque qui augmente de façon proportionnelle à la dose reçue.(24) 

➢ Facteurs génétiques : 

La large majorité des sarcomes apparait de façon sporadique, mais différentes maladies 

génétiques sont associées au développement d’un sarcome : 

➢ Dans la neurofibromatose de type 1 ou la maladie de Von-Recklinghausen : 

Le tableau clinique de la NF1 associe, le plus souvent, de multiples taches café au lait, des 

lentigines axillaires et inguinales, des neurofibromes cutanés et des nodules de Lisch (25). 

Dans notre série, un antécédent de neurofibromatose de type 1 (NF1) a été retrouvé chez 

un patient présentant une tumeur maligne de la gaine nerveuse périphérique (TMGNP). 

Cette association est bien documentée dans la littérature : 

La NF1 est un syndrome génétique autosomique dominant lié à une mutation du gène NF1 

situé sur le chromosome 17, responsable d’une perte de fonction de la neurofibromine, protéine 

suppresseur de tumeur(26). 

Les patients atteints de NF1 présentent un risque significativement accru de développer 

des TMGNP, avec une incidence estimée entre 8 % et 13 % au cours de la vie(27). 

Cette observation dans notre série rejoint les résultats des études de Ferner et al. (2007) 

(28)et Evans et al. (2002)(27), qui confirment que la NF1 constitue le principal facteur de risque 

génétique connu des TMGNP. 
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➢ Le syndrome de li-Fraumeni : 

Est lié à une mutation du gène p53 situé sur le chromosome 17p13. Il se caractérise par 

une prédisposition héréditaire à plusieurs cancers, notamment les sarcomes des tissus mous, les 

tumeurs cérébrales, les cancers du sein, du poumon, du larynx et des glandes surrénales. Ces 

tumeurs apparaissent généralement à un âge plus jeune que dans la population générale. Ce 

syndrome demeure rare, et son incidence exacte est difficile à évaluer.(29) 

➢ Le rétinoblastome : 

Dans notre série, trois patients présentaient un antécédent de rétinoblastome, pour lequel 

ils avaient tous bénéficié d’une énucléation oculaire. Ces trois cas ont développé secondairement 

un léïomyosarcome, confirmant la prédisposition tumorale associée à la mutation germinale du 

gène RB1 décrite dans la littérature chez les patients atteints de rétinoblastome héréditaire. 

Le rétinoblastome héréditaire est lié à une mutation germinale du gène RB1, localisé sur le 

chromosome 13q14. Les patients porteurs de cette mutation présentent un risque élevé de 

développer des tumeurs secondaires, notamment des sarcomes des tissus mous et des 

ostéosarcomes, souvent après exposition à la radiothérapie(30). 

Plusieurs études, dont celles de Kleinerman et al. (2007, 2019), ont montré une incidence 

significativement accrue de sarcomes post-rétinoblastome(30), soulignant l’importance d’un suivi 

prolongé et d’une surveillance clinique attentive chez ces patients à risque. 

➢ Le tabagisme :(21) 

Dans notre série, le tabagisme a été retrouvé chez 40 patients, représentant 23,39 % de 

l’ensemble des cas. Ce facteur est reconnu dans la littérature comme pouvant favoriser la survenue 

et la progression des sarcomes des tissus mous. 
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En effet, la fumée de cigarette contient de nombreux composés toxiques et carcinogènes 

qui induisent un stress oxydatif, une inflammation chronique et une immunosuppression, 

notamment par la diminution des cellules NK responsables de la surveillance tumorale. 

Ces mécanismes participent à la promotion de la prolifération tumorale et pourraient 

expliquer la fréquence observée dans notre série. Ces observations rejoignent les travaux de 

Weskamp et al. (2022), qui considèrent le tabagisme comme un facteur favorisant la 

sarcomagenèse et influençant négativement le pronostic des patients atteints de STM. 

➢ Autres facteurs : 

Certains facteurs sont fréquemment ou plus épisodiquement évoqués : 

➢ Les traumatismes, sarcomes survenant sur cicatrice d’une lésion ancienne ou sur une lésion 

chronique(31). (32) 

➢ Produits chimiques, dont la Dioxine qui est à l’origine d’une plus grande incidence des 

sarcomes des tissus mous(33) 

III. Démarche diagnostique : 

Le diagnostic des STM repose sur une démarche rigoureuse et multidisciplinaire, en raison 

de leur rareté, leur grande hétérogénéité histologique et du risque élevé d’erreurs 

diagnostiques(34). 

1. Etude clinique : 

Selon les recommandations récentes du Groupe espagnol de recherche sur les sarcomes 

(GEIS), toute masse des tissus mous présentant des caractéristiques suspectes : 

➢ Taille supérieure à 5 cm, 

➢ Localisation profonde, 

➢ Croissance rapide 
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➢ Caractère douloureux 

doit être considérée comme un sarcome jusqu’à preuve du contraire(34) 

1.1. Le délai diagnostique : 

Dans notre série de 171 cas, le délai diagnostique moyen était de 12 mois, demeurant plus 

long que les délais rapportés dans les cohortes européennes et asiatiques. À l’inverse, dans les 

pays à ressources limitées, notamment au Nigeria, les délais atteignent en moyenne 13 mois, 

reflétant une dynamique comparable à nos observations. Au Maroc, la série de Fès rapporte un 

délai intermédiaire de 8,5 mois. Ces disparités sont principalement attribuables à la rareté des 

sarcomes, à leur présentation clinique initiale souvent indolente et indolore, ainsi qu’aux inégalités 

d’accès au diagnostic anatomopathologique et moléculaire spécialisé. Ces constats renforcent 

ainsi la nécessité d’une orientation diagnostique précoce vers des centres experts, afin d’optimiser 

la prise en charge et potentiellement améliorer le pronostic des patients. 

Tableau XIX: Comparaison du délai diagnostique de différentes études. 

Étude Pays Effectif Délai diagnostique 

Carrillo‑García et al. 

(2023)(35) 
Espagne 126 3,4 mois 

Nakamura et al. (2011)(36) Japon 100 3 mois 

Elyes et al. (2023)(37) Suisse 356 2 mois 

Ayandipo et al. (2017)(38) Nigeria 182 13 mois 

Série du service de 

traumatologie Fès (2021)(39) 
Maroc 11 8,5 mois 

Notre série (2011–2024) Maroc 171 12 mois 

Dans notre série, le plus long délai diagnostique, était de 20 ans et concernait un sarcome 

fibromyxoïde de bas grade localisé au niveau des membres. Ce délai exceptionnel s’explique par 

l’évolution très lente et le caractère pauci-symptomatique de cette tumeur. 
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En effet, Le sarcome fibromyxoïde de bas grade se présente le plus souvent sous forme 

d’une masse profonde, indolore, longtemps tolérée par le patient, et fréquemment assimilée à une 

lésion bénigne durant les premières années. Ce comportement clinique indolent a été largement 

documenté dans la littérature.(40,41) 

1.2. Circonstance de découverte : 

La présence d’une masse et la douleur constituent les deux modes de révélation principaux 

des STM qui conduisent au diagnostic. D’autres symptômes comme la limitation de la mobilité et 

les signes de compression locorégionale peuvent être également retrouvés. 

a. La masse tumorale :(42) 

La masse tumorale constitue le signe clinique le plus fréquent dans les sarcomes des tissus 

mous. 

Il s’agit le plus souvent d’une masse indolore, augmentant progressivement de volume et 

s’accompagnant parfois de manifestations liées à l’augmentation de la pression locale, variables 

selon la localisation tumorale. 

Ces symptômes peuvent inclure des paresthésies, un œdème distal ou une gêne 

fonctionnelle. 

Les « signes d’alerte » correspondent aux caractéristiques cliniques qui doivent pousser à 

une investigation urgente : une masse > 5 cm, profonde, fixée, d’évolution rapide, ou associée à 

des signes compressifs. 

Leur reconnaissance précoce est essentielle pour éviter les retards diagnostiques, fréquents 

dans les STM, et permettre une prise en charge optimale dans un centre spécialisé. 

Dans notre étude 122 de nos patients avaient consulté pour une masse soit 71% de 

l’effectif. 



Sarcomes des tissus mous :                                                                                                          

Expérience du service d’anatomie pathologique du CHU Mohammed VI de Marrakech. 

55 

Ce pourcentage s’explique par la présence d’autres manifestations révélatrices notamment 

la    douleur, les signes compressifs et la limitation de mobilité et par la localisation profonde de 

certains STM principalement la localisation rétropéritonéale et pelvienne qui représentent 15% des 

cas de notre série. 

 

Figure 23 : Aspect macroscopique d’un liposarcome dédifférencié du pouce (43) 

b. La douleur : 

Les STM des membres et du tronc se présentent essentiellement sous forme d'une masse 

tissulaire indolore expliquant le délai long de la consultation.(44) 

Le caractère douloureux de la tumeur fait suite soit à sa localisation anatomique soit à son 

volume provoquent ainsi une gêne douloureuse par distension ou par compression. 

L’absence de la douleur peut conduire à penser que la tumeur est bénigne et retarder le 

diagnostic. Tandis que les masses très volumineuses peuvent entraîner une compression 

vasculaire et nerveuse et se manifester par des signes neurovasculaires (engourdissements, 

brûlures, faiblesse, etc.)(45). 

Dans notre étude la douleur était présente chez 96 patients soit 56% des cas. 
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c. L’impotence fonctionnelle du membre : 

Une limitation de la mobilité peut être observée en cas de lésion juxta-articulaire, du fait 

du blocage par la masse tumorale(46) 

Dans notre étude la limitation de la mobilité était présente chez 22 patients soit 12% de 

l’effectif. 

d. Les signes généraux : 

L’altération de l’état général est un signe peu fréquent dans les sarcomes des tissus mous, 

mais elle peut apparaître en présence d’une dissémination métastatique, en cas de sarcome de 

haute malignité. 

Ainsi dans notre série l’amaigrissement et l’anorexie étaient notés chez 29 patients soit 

17% de l’ensemble des consultants. 

1.3. Présentation clinique : 

a. Le siège : 

Les sarcomes des tissus mous (STM) surviennent principalement au niveau des extrémités 

(47). De même, dans notre étude, 43 % des tumeurs étaient localisées au niveau des extrémités. 

Ces résultats concordent avec ceux des études turques et britanniques, tandis qu’une étude est-

asiatique a identifié les localisations abdominales, rétropéritonéales et pelviennes comme les sites 

les plus fréquents (48) 

Ce qui peut être probablement expliqué par les variations des caractéristiques des patients 

et des sous-types histopathologiques. 
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Tableau XX: Distribution du siège des STM selon les études 

Etude Année Effectif 

Siège 

Membres 

Tronc 

et 

pelvis 

Tête 

et 

cou 

Rétropéritoine Autres 

Düzköpru Y et 

al., 

2024(47)Turquie 

2016-

2021 
41 58,5 % 19,5 % 

12,2 

% 
9,8 % _ 

Duman BB et al., 

2012(49)Turquie 

1999- 

2010 
498 33,5% 34% 8,2 % 5,6 % 18,7 % 

Choi el 

al.,2017(48)Corée 

du Sud 

2009-

2014 
218 22.9% 17% 4,6% 49,1% 6,4 % 

Abdou et 

al. ,2015(50) 

Maroc 

2008-

2010 
33 72,72% 18,18% 3,03% 6,07% _ 

Notre série 
2011-

2024 
171 44% 38% 13% 5% _ 

b. La taille tumorale :(19,50) 

La taille tumorale apparaît comme un indicateur pronostique majeur dans les sarcomes des 

tissus mous. Dans l’étude de Gage et al. (2019), portant sur 78 527 cas, plus de la moitié des 

tumeurs mesuraient ≥ 5 cm (51,3 %). Ainsi que dans l’étude suisse Elyes et al a montré que presque 

70% des STM mesuraient plus de 5 cm. Les données marocaines d’Abdou et al. (2015) vont dans 

le même sens, avec 69,69 % de tumeurs volumineuses. 
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Notre série montre également une prédominance des tumeurs ≥ 5 cm (63 %), confirmant 

que les sarcomes sont souvent diagnostiqués à un stade avancé. Cette tendance souligne 

l’importance d’un diagnostic plus précoce et d’une vigilance accrue face à toute masse des tissus 

mous, même de petite taille. 

Tableau XXI: Distribution de la taille tumorale des STM selon les études 

Etude Année Effectif 
Taille 

<5cm (%) ≥5cm (%) Imprécise 

Gage  et al. (USA, 

2019)(19) 
2002-2014 78 527 24.2% 51.3% 24.5% 

Abdou et 

al. (Maroc,2015)(50) 
2008-2010 33 30,31% 69,69% _ 

Elyes et al 

(Suisse,2023) 
2018-2021 356 29,8% 69,2% _ 

Notre série 2011-2024 171 37% 63% _ 

2. Etude paraclinique: 

2.1. Apport de la radiologie : 

Il est reconnu que le diagnostic des STM repose sur une approche anatomo-clinique 

intégrée, combinant l’imagerie et l’analyse anatomopathologique. 

L’imagerie joue un rôle essentiel, aussi bien pour identifier le caractère bénin ou malin de 

la lésion que pour orienter le diagnostic histologique. 

Les progrès récents, notamment en IRM et en TEP-TDM, ont considérablement amélioré la 

précision diagnostique. 

Aujourd’hui, l’évaluation radiologique est indispensable, tant pour le diagnostic initial que 

pour le suivi évolutif des patients atteints de tumeurs des tissus mous.(51) 
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Les principaux objectifs de l’imagerie sont de confirmer les données cliniques en mettant 

en évidence une masse des tissus mous, d’en évaluer précisément la taille, la nature tissulaire, 

ainsi que ses rapports avec les structures adjacentes, et de contribuer à la planification de la prise 

en charge. 

Il est donc essentiel de réaliser l’imagerie avant toute manipulation de la lésion, car les 

artefacts liés à une biopsie peuvent rendre l’interprétation plus difficile. 

Surtout, une imagerie complète permet de réduire le risque d’exérèse inappropriée d’une 

tumeur supposée bénigne, sans respecter les principes oncologiques indispensables.(52) 

a. Radiographie standard :(53) 

La radiographie standard reste l’examen initial recommandé devant une masse des tissus 

mous. Bien qu’elle soit souvent jugée peu informative, elle permet dans de nombreux cas 

d’identifier des éléments précieux pour l’orientation diagnostique : calcifications, atteinte osseuse 

associée ou composant adipeux, retrouvés dans plus de la moitié des masses examinées. 

Ses limites concernent surtout les régions anatomiques complexes, où l’imagerie en coupe 

— notamment le scanner — devient indispensable. 

Malgré l’importance de l’IRM pour la caractérisation des sarcomes, la radiographie conserve 

donc un rôle essentiel comme premier examen simple, rapide et orientant 
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Figure 24 : Radiographies de la main d’une femme de 71 ans présentant un chondrosarcome 

périphérique du troisième métacarpien.(54) 

b. Echographie et échodoppler :(52,53) 

L’échographie occupe une place croissante dans l’évaluation initiale des masses des tissus 

mous en raison de son accessibilité, de son faible coût et de son caractère non invasif. Elle est 

particulièrement performante pour l’étude des petites lésions superficielles, situées au-dessus du 

fascia profond. 

L’échographie permet non seulement d’apprécier la taille, la profondeur et les rapports 

anatomiques de la masse, mais aussi de distinguer efficacement une lésion kystique d’une lésion 

solide, aidant ainsi au diagnostic de ganglions synoviaux, de lésions juxta-articulaires ou de 

pseudo-tumeurs telles que les hématomes, abcès ou kystes. 

L’ajout du Doppler offre une évaluation complémentaire en analysant la vascularisation 

tumorale : la présence d’une hypervascularisation, de multiples vaisseaux périphériques ou de 

gros vaisseaux intra-tumoraux constitue un argument en faveur d’une lésion maligne. 
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Ainsi, l’échographie représente un outil précieux dans la stratification diagnostique des 

masses des tissus mous, avant le recours à des techniques d’imagerie plus avancées comme l’IRM. 

 

Figure 25 : L’échographie Doppler couleur d’une masse maligne : solide, hétérogène et 

hypoéchogène vascularisée de la jambe droite (6) 

c. La tomodensitométrie : 

La tomodensitométrie (TDM) a un rôle limité dans l'imagerie des sarcomes des tissus mous 

(STM). 

Certains signes observés en TDM sont considérés comme des marqueurs de malignité, 

notamment l'irrégularité des marges, l'infiltration des organes adjacents, les calcifications, la 

nécrose et l'hypervascularisation. 

L’exploration tomodensitométrique d’une masse tumorale est indiquée dans le bilan 

d’extension et dans de rares cas où l’étude des axes vasculaires au contact d’une masse s’avère 

nécessaire. Les limites de cette technique sont liées à la mauvaise délimitation tumorale par 

rapport aux structures musculaires et fascias, la faible capacité à différencier les différentes 

composantes intra-tumorales et artefacts de densité aux interfaces os– tissus mous. 
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Figure 26 : TDM de la main d’une femme de 71 ans présentant un chondrosarcome périphérique 

du troisième métacarpien 

d. L'imagerie par résonance magnétique (IRM) :(52,53,55,56) 

L’IRM constitue l’examen de référence pour l’évaluation des sarcomes des tissus mous, car 

elle permet une analyse précise de l’étendue locale de la tumeur, tout en offrant un excellent 

contraste tissulaire, une imagerie multiplan et l’absence de rayonnements ionisants. 

Elle distingue les lésions kystiques des masses solides, oriente le diagnostic différentiel et 

aide à suspecter un sarcome. 

Elle permet également d’évaluer avec précision la taille, les rapports anatomiques et 

l’envahissement éventuel des structures voisines (nerfs, vaisseaux, articulations et cloisons 

fasciales) . 

Elle joue un rôle important dans l'évaluation pré- et post-opératoire des sarcomes des 

tissus mous (STM) 

Ainsi oriente la conduite à tenir diagnostique et thérapeutique. 
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L'IRM peut produire de nombreuses séquences, chacune caractérisant différents foyers 

tissulaires. 

Les séquences préférées sont le T1, le T2 conventionnel, le T2 "turbo" avec suppression de 

graisse et le STIR (short tau inversion recovery). 

De plus, elle joue un rôle essentiel dans la stadification locale des tumeurs, de 

sorte qu'aucune chirurgie ni biopsie ne doit être effectuée avant la réalisation de l’IRM. 

L'IRM avec injection intraveineuse de gadolinium (IRM-C) peut être utile pour caractériser 

les lésions kystiques et solides, évaluer la vascularisation, les plans tissulaires et l'invasion 

vasculaire de la lésion. 

Lors de l'évaluation d'une IRM pour suspicion de sarcome des tissus mous (STM), le 

radiologue doit rechercher la présence ou l'absence de plusieurs caractéristiques. La taille et la 

localisation de la tumeur par rapport aux compartiments anatomiques, ainsi que l'atteinte 

nerveuse, osseuse et ganglionnaire, permettent de stratifier le stade TNM 

Toute lésion indéterminée/douteuse à l'échographie, tumeur profonde, tumeur 

superficielle envahissant le fascia, tumeur partiellement visible à l'échographie et tumeur > 5 cm 

doivent faire l'objet d'investigations supplémentaires à l'aide de l'imagerie par résonance 

magnétique (IRM)(57) 
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Figure 27 : IRM d’un sarcome pléomorphe indifférencié : Les images coronales STIR (A) et T1FS 

après injection de produit de contraste (B).(6) 

e. La tomographie par émission de positons (TEP) : 

La tomographie par émission de positons-CT (TEP-CT) est un examen de médecine 

nucléaire qui associe la capacité de la TEP à détecter la distribution de l'activité métabolique ou 

biochimique à l'imagerie anatomique précise de la TDM, permettant ainsi de définir la localisation 

des tumeurs primaires du STM, les extensions ganglionnaires et les métastases.(58) 

La tomographie par émission de positons (TEP) utilise couramment le 2-désoxy- D- 

glucose marqué au fluor- 19 (FDG) pour mesurer la fixation du glucose par la tumeur, un marqueur 

de l'activité tumorale, et permet ainsi de quantifier cette activité.(56) 
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La TEP-FDG peut être utilisée pour déterminer le grade des sarcomes des tissus mous (STM) 

au moment du diagnostic initial surtout pour les lésions de haut grade. 

En effet, L'absorption du 18F -FDG est corrélée au grade histologique de la tumeur : les 

tumeurs de grade intermédiaire à élevé présentent une absorption plus importante que les 

tumeurs de bas grade.(6) 

Globalement, la TEP-TDM au 18F -FDG est un outil précieux pour la stadification initiale 

des sarcomes. Cependant, selon les critères d'adéquation de l'American College of Radiology, son 

rôle dans l'évaluation des sarcomes des tissus mous n'est pas encore pleinement établi et elle n'est 

généralement pas utilisée pour l'évaluation initiale d'une masse des tissus mous.(6) 

Mais elle demeure une excellente modalité pour l'évaluation des récidives locales et des 

métastases, en particulier lorsque l'IRM et la TDM sont limitées par les artefacts métalliques. Tandis 

que son principal inconvénient est lié à l'exposition aux radiations et à sa disponibilité surtout 

dans notre contexte.(6) 

 

Figure 28 :  Les images TEP-TDM au 18F-FDG  d'un rhabdomyosarcome par scapulaire 

fusionnées en coupes coronale (A) et axiale (B), montrent une masse hypermétabolique à l'épaule 

droite (flèches épaisses,), une métastase rachidienne (pointe de flèche, ) et une métastase 

ganglionnaire .(6) 
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2.2. Apport de la biologie : 

Les bilans biologiques ont un rôle limité mais non négligeable dans la prise en charge des 

sarcomes des tissus mous. Contrairement à d’autres cancers, il n’existe aucun biomarqueur 

sanguin spécifique permettant de poser le diagnostic ou de dépister un STM.(59) 

Néanmoins, Certaines études, notamment celle de Fujibuchi et al., ont montré que 

plusieurs paramètres biologiques pouvaient aider à prédire la malignité des tumeurs des tissus 

mous. Dans leur travail, une grande taille tumorale, un taux élevé de globules blancs, une 

hémoglobine basse, ainsi qu’un taux élevé de CRP et de LDH étaient des facteurs significativement 

associés aux tumeurs malignes. La présence d’au moins trois de ces facteurs constituait un seuil 

fiable pour différencier lésion bénigne et maligne.(60) 

D’autres études antérieures ont également rapporté que des leucocytes élevés, une anémie, 

une CRP élevée et un LDH élevé étaient associés à un moins bon pronostic chez les patients atteints 

de sarcomes des tissus mous.(61–63) 

2.3. Etude anatomopathologique : 

a. Matériel d’étude : 

Les STM nécessitent un diagnostic précis et rapide afin d'orienter la prise en charge, 

notamment la chimiothérapie néoadjuvante ou la radiothérapie. Le prélèvement tissulaire précis 

est une étape importante de la caractérisation des tumeurs des tissus mous, permettant  alors de 

déterminer le traitement et le pronostic.(64) 

a.1 Les biopsies : 

Les biopsies chirurgicales exposent à un risque plus élevé de complications, mais elles 

offrent généralement une excellente fiabilité diagnostique. Tandis que, les biopsies à l’aiguille 

sont mieux tolérées et moins invasives, elles  présentent un risque réduit de complications, mais 

leurs résultats sont parfois moins conclusifs et moins précis. 
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La biopsie percutanée :(65,66) 

La biopsie à l'aiguille est une procédure courante. 

Objectifs de la biopsie à l’aiguille : 

➢ Obtenir un fragment tumoral représentatif pour confirmer ou infirmer la malignité. 

➢ Réaliser un prélèvement moins invasif que la biopsie chirurgicale. 

➢ Limiter la contamination du trajet par les cellules tumorales. 

La technique : 

➢ Peut être réalisée en consultation, sous anesthésie locale. 

➢ Souvent faisable sans guidage pour les lésions superficielles et palpables. 

➢ Utilisation du guidage échographique pour les lésions profondes ou non palpables. 

➢ Guidage TDM utile pour les tumeurs profondes, complexes ou proches d’organes à risque. 

➢ Le trajet d’aiguille doit être court, direct, et situé dans la zone de résection ultérieure. 

Précautions techniques essentielles : 

➢ Ne pas traverser toute la tumeur, surtout si elle est petite. 

➢ Éviter les zones nécrosées (non rehaussées en IRM) car non diagnostiques. 

➢ Préférer une approche monomusculaire pour éviter la contamination intermusculaire. 

➢ Éviter les traversées inutiles de structures nobles, surtout faisceaux neurovasculaires. 

➢ En cas de suspicion de schwannome, éviter la zone douloureuse : forte douleur au contact. 

➢ Après la biopsie : compression pour prévenir l’hématome. 

➢ Répéter la biopsie si le premier prélèvement est insuffisant. 
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Figure 29 : Schéma d'une biopsie à l'aiguille illustrant la relation entre le contour de la tumeur et 

la position de l'aiguille insérée. Lors d'une procédure adéquate (à gauche), l'extrémité de 

l'aiguille reste à l'intérieur de la tumeur. Lors d'une procédure inadéquate, l'aiguille perfore la 

couche profonde de la tumeur, entraînant une dissémination tumorale.(66) 

 

Figure 30 : Schéma illustrant les approches adéquate (à gauche) et inadéquate (à droite) d'une 

biopsie à l'aiguille dans le muscle. La contamination par des cellules tumorales d'une structure 

vitale, notamment d'un important faisceau neurovasculaire, doit être évitée. T : tumeur ; M : 

muscle ; A : artère ; N : nerf.(66) 
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Selon l'étude de Seng Chusheng et al, la précision d'un diagnostic malin était de 95 %, ce 

qui se compare favorablement aux 76 à 99 % rapportés dans la littérature.(67) 

De même , Kiefer et al. ont montré que cette technique offre une exactitude diagnostique 

élevée, comparable à celle de la biopsie incisionnelle, avec des taux respectifs de 87 % et 89 % 

pour l’identification du sous-type histologique, confirmant ainsi la fiabilité de la biopsie à l’aiguille 

dans l’évaluation des tumeurs des tissus mous.(68) L’analyse histologique finale de leur cohorte a 

révélé une concordance de 88 % entre le résultat de la biopsie et le diagnostic définitif. Dans 7 cas 

(5 %), la biopsie s’est révélée non diagnostique en raison d’un échantillon insuffisant, tandis que 

9 cas (7 %) étaient discordants : 5 tumeurs faussement bénignes se sont révélées malignes, 1 

tumeur faussement maligne était finalement bénigne et 3 cas présentaient un sous-typage erroné. 

Ces résultats soulignent que la qualité du prélèvement conditionne la performance 

diagnostique.(68) 

Dans notre étude, la biopsie percutanée a été réalisée chez 20 patients, soit 12 % de 

l’ensemble des cas, confirmant sa place comme méthode d’échantillonnage fiable, peu invasive et 

adaptée au diagnostic initial des sarcomes des tissus mous. 

Biopsie chirurgicale : 

La biopsie chirurgicale reste le gold standard, c’est la technique de référence, étant la plus 

efficace, avec une sensibilité > 90% (mais plus faible [60–70 %] dans les tumeurs de bas grade , et 

peut être réalisée sous anesthésie générale, ou locorégionale. 

On distingue deux types : Biopsie excisionnelle large (lésions < 3 cm) ; biopsie incisionnelle 

(intracapsulaire).(58) 
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❖ Biopsie incisionnelle : 

La biopsie incisionnelle, biopsie à ciel ouvert, présente plusieurs avantages par rapport à 

la biopsie à l'aiguille. Elle permet d'obtenir une quantité suffisante de tissu et d'observer l'aspect 

superficiel de la tumeur.(69)Mais elle représente toujours le risque de contamination tissulaire(70). 

Pour cela on a des principes techniques. 

Principes techniques :(66) 

➢ L’incision doit être alignée avec l’axe de la chirurgie ultérieure, donc parallèle à l’axe 

longitudinal du membre. 

➢ Le trajet de biopsie doit être court, de la peau jusqu’à la tumeur. 

➢ Les tissus cutanés contaminés par la biopsie devront être excisés lors de l’exérèse 

définitive. 

➢ Éviter toute contamination des structures vitales (nerfs, vaisseaux). 

➢ Un saignement sous-cutané important peut survenir après une biopsie incisionnelle et 

contaminer les tissus avec des cellules tumorales ; il doit donc être contrôlé par une 

hémostase soigneuse, et si nécessaire, un drain peut être posé lorsque l’hémorragie ne 

peut pas être maîtrisée efficacement.(71) 

➢ Mise en place d’un drain, placé dans ou très proche de l’incision. 

➢ Ne jamais le positionner à distance (risque de dissémination tumorale). 

➢ La suture doit être la plus étroite possible : une large suture obligerait une large excision 

secondaire. 
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Figure 31 : Schéma illustrant une incision cutanée adéquate (à gauche) et inadéquate lors d'une 

biopsie incisionnelle. L’incision doit suivre l'axe de l'intervention chirurgicale définitive 

ultérieure. Elle doit donc être parallèle à l'axe longitudinal du membre.(65) 

 

Figure 32 : Schéma de la position du drain après une biopsie incisionnelle. Le drain doit être 

placé dans ou près de l'incision (à gauche). Si le drain est placé plus loin (à droite), des cellules 

tumorales risquent de se propager le long de son trajet.(66) 
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➢ Biopsie excisionnelle : 

Les indications de la biopsie-exérèse sont restreintes et concernent principalement les 

petites masses superficielles de moins de 3 cm.(66) 

Bien que la biopsie-exérèse puisse, dans certains cas, assurer à la fois le diagnostic et le 

traitement, elle présente un inconvénient majeur : le caractère potentiellement malin de la tumeur 

n’est pas encore connu au moment du geste. Il devient alors impossible de planifier correctement 

les marges chirurgicales. Le chirurgien se retrouve ainsi soit à réaliser des marges réduites, peu 

risquées sur le plan fonctionnel mais insuffisantes sur le plan oncologique, soit à élargir 

volontairement les marges, ce qui augmente significativement le risque de morbidité 

fonctionnelle.(58,72) 

a.2 La cytoponction à l’aiguille fine : 

La cytoponction à l’aiguille fine (22G) ne fournit qu’un matériel cytologique, insuffisant 

pour évaluer l’architecture tumorale, et n’est donc pas recommandée pour le diagnostic initial des 

sarcomes des tissus mous selon les recommandations internationales.(73) Son utilisation reste 

essentiellement réservée à l’évaluation d’une récidive ou d’une métastase d’un sarcome déjà 

connu. (74) 

Dans notre étude, aucun patient n’a bénéficié d’une cytoponction, ce qui est conforme aux 

bonnes pratiques actuelles en matière de prise en charge diagnostique des sarcomes. 

a.3 Pièce opératoire : 

Le diagnostic histologique d’un sarcome des tissus mous est, en principe, déjà établi 

lorsqu’une pièce opératoire parvient au laboratoire d’anatomie pathologique .(51) 

En effet, selon les recommandations internationales ESMO, NCCN et WHO 2020, toute 

tumeur des tissus mous suspecte doit impérativement être biopsiée avant la chirurgie, afin 

d’établir le diagnostic initial, de préciser le type histologique et de guider la stratégie 

thérapeutique.(75) (76) (77) 
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Les renseignements cliniques concernant l’âge, le sexe, les antécédents du patient (autre 

tumeur, irradiation antérieure, NF…), la notion de traitement préalable, la durée d’évolution sont 

indispensables.(51) 

La prise en charge d’une telle pièce suppose une parfaite collaboration avec le chirurgien. 

Celui-ci doit indiquer les zones limites de l'exérèse en les marquant au bleu de méthylène ou à 

l'encre de chine. Il doit également orienter la pièce et en faire un schéma. il faut toujours adresser 

la pièce fraîche, dès le prélèvement, au pathologiste(70) 

Dans notre série, l’exérèse tumorale constitue la majorité des gestes réalisés (55 %). Ce 

résultat reflète la prise en charge habituelle des sarcomes des tissus mous, où la chirurgie vise 

avant tout à obtenir des marges négatives (R0) par une résection large chaque fois que cela est 

possible. Cette forte proportion d’exérèses conservatrices correspond aux recommandations 

internationales (ESMO, NCCN), qui encouragent la préservation du membre ou de l’organe dès que 

la localisation de la tumeur le permet.(74) 

Une exérèse insuffisante étant le facteur primordial de récidive locale, la détermination des 

marges chirurgicales en conséquence est essentielle. La classification de l’Union internationale 

contre le cancer prévoit 3 types : 

➢ R0 : résection in sano (comète) ; ● R1 : résidu microscopique ; ● R2 : résidu macroscopique. 

Cette tendance est comparable à celle rapportée dans d’autres pays africains. Dans l’étude 

menée par Dansou Gaspard Gbessi et al. à Cotonou (Bénin) entre 2010 et 2020, la majorité des 

diagnostics de sarcomes a également été réalisée sur des pièces d’exérèse, représentant 70,4 % 

des cas. Les auteurs expliquent cette proportion élevée par le fait que de nombreux patients sont 

opérés sans confirmation histologique préalable, ce qui conduit à un diagnostic porté a posteriori 

sur la pièce opératoire. Cette situation, fréquente dans plusieurs contextes à ressources limitées, 

illustre l’importance du rôle de la chirurgie comme premier temps diagnostique et 

thérapeutique.(78) 
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L’amputation de membre, observée dans 19 % des cas, reste un geste aujourd’hui réservé 

aux situations où la chirurgie conservatrice est impossible : envahissement vasculo-nerveux 

majeur, volumineux saignement, infection sévère, ou exérèse non planifiée ayant entraîné une 

contamination massive des compartiments. 

Les interventions viscérales — gastrectomie (4 %), hystérectomie (3 %), mastectomie (2 %) 

et néphrectomie (2 %) — témoignent de la diversité anatomique des sarcomes et de leur potentiel 

à toucher des organes profonds. Ces chiffres reflètent la rareté relative des sarcomes viscéraux 

(gastro-intestinaux, utérins, mammaires ou rénaux) dans notre population, en accord avec la 

littérature, où les sarcomes des extrémités et du tronc dominent largement. (47–50) 

Leur présence dans notre série souligne toutefois l’importance d’une approche 

multidisciplinaire impliquant chirurgie générale, gynécologie, urologie ou chirurgie digestive selon 

la localisation.(74) 

b. Etude macroscopique des biopsies -exérèses et pièces opératoires : 

b.1 Etapes de l’étude macroscopique : 

L’étude macroscopique des sarcomes des tissus mous passe par les étapes suivantes : 

➢ Orientation 

La pièce doit être d’abord orientée grâce aux sutures placées par le chirurgien. Ensuite, on 

examine la surface externe pour repérer les structures voisines comme les nerfs, les vaisseaux ou 

la peau, afin d’identifier et de marquer correctement les marges de résection. Il faut aussi repérer 

la cicatrice d’une éventuelle biopsie précédente.(70) 
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Figure 33 : Aspect macroscopique d'une masse tumorale des tissus mous excisée (orientée par 

une suture) montrant une surface externe nodulaire et brillante, et une surface de résection 

marquée à l'encre de Chine(74) 

➢ Description, pesée et mesure de la pièce opératoire 

Il faut peser, mesurer, préciser l’aspect encapsulé ou non, déterminer la couleur de la 

tumeur 

L'échantillon entier doit être mesuré en trois dimensions.(51,74) 

➢ Palpation 

Avant de disséquer la pièce, il faut la palper pour évaluer la consistance de l’organe et 

surtout localiser une lésion, d’autant plus que la palpation est beaucoup plus facile sur pièce 

fraîche.(74) 
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➢ Encrage 

Les marges doivent être marquées à l’encre avant l’échantillonage. On peut utiliser une 

seule couleur, comme l’encre de Chine, ou plusieurs couleurs pour distinguer chaque marge. Il est 

conseillé de fixer l’encre avec un mordant, tel que l’acétone ou l’acide acétique, puis de la laisser 

sécher afin qu’elle reste bien visible lors de l’examen microscopique.(74) 

➢ Les pièces de résection, avec leurs marges respectives, peuvent être photographiées, 

notamment grâce aux outils actuels de pathologie numérique. 

➢ Dissection macroscopique 

Une fois la pièce est correctement orientée, elle doit être découpée en tranches 

perpendiculaires à son axe longitudinal, idéalement tous les 1 cm. 

Cette coupe sériée permet de bien visualiser la tumeur, de préciser sa position par rapport 

aux tissus voisins et, surtout, d’évaluer sa distance aux marges chirurgicales.(74) 

➢ Inspection soigneuse de chaque tranche de section 

o Les lésions sont-elles diffuses ou focales ? 

o Si la lésion est focale : - La mesurer et la localiser (au mieux à l’aide d’un schéma voire 

d’une photo macro) - La décrire : lésion homogène ou hétérogène, Kystique, 

hémorragique, nécrotique, molle, ferme ou dure, Limitée par une capsule 

o L’aspect de la tumeur, notamment de sa surface de coupe, doit être décrit précisément 

en termes de couleur, d’aspect et de consistance, par exemple jaunâtre (graisseux), 

myxoïde, ferme, etc. 
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Figure 34 : Aspect macroscopique de la masse tumorale des tissus mous (orientée par une 

suture). La surface de coupe montre une tumeur d'aspect nodulaire, gris-blanc, 

brillant/gélatineux/myxoïde (à l'examen microscopique, un Myxofibrosarcome de haut 

grade)(74) 

b.2 Caractéristiques généraux macroscopiques : 

L’aspect macroscopique des STM est variable d’une tumeur à une autre et parfois d’une 

région à une autre dans une même tumeur. 

➢ La taille : 

Dans notre série, la taille moyenne des sarcomes des tissus mous était de 8,39 cm, avec 

des extrêmes allant de 0,5 à 40 cm. 

Ces résultats s’inscrivent parfaitement dans la littérature, qui souligne que les STM sont 

fréquemment diagnostiqués à un stade déjà avancé en raison de leur croissance initialement 

silencieuse. 
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Plusieurs études rapportent en effet que ces tumeurs peuvent atteindre des dimensions 

considérables avant d’être découvertes, en particulier lorsqu’elles se développent en profondeur, 

comme dans le rétropéritoine, où elles peuvent dépasser plusieurs dizaines de centimètres. Cette 

variabilité de taille illustre le caractère souvent indolent mais progressivement expansif des 

sarcomes ainsi que l’absence fréquente de symptômes précoces. 

L’étude de Vodanovich et al. a montré que la taille moyenne des sarcomes adressés en 

consultation spécialisée était de 10,2 cm, et que la mortalité augmentait significativement avec 

l’augmentation de la taille tumorale au moment du diagnostic.(7) 

Selon Smith et al. (2006), la taille moyenne des sarcomes au moment du diagnostic était 

de 9,9 cm.(79) 

Dans la série de Koubaiti et al., la taille tumorale moyenne était de 7,8 cm, avec des valeurs 

extrêmes allant de 0,1 à 82 cm.(3) 

Tableau XXII: Comparaison de la taille tumorale moyenne des sarcomes des tissus mous selon 

différentes séries de la littérature 

 

Etude Pays Année Effectif 
Taille tumorale 

moyenne 

Vodanovich et 

al.2018(7) 
Australie 2000–2015 1 460 cas 10,2 cm 

Smith / Grimer et 

al.2009(79) 
Royaume-Uni 1985–2009 2 366 cas 9,9 cm 

Koubaiti et al.2022(3) Maroc 2010-2021 110 cas 7,8 cm 
 

Notre série Maroc 2011-2024 171 cas 8,39 cm 
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➢ Aspect externe : 

Dans notre série, l’aspect externe des tumeurs était le plus souvent hétérogène (57 %). Cela 

s’explique par la présence fréquente de remaniements internes comme l’hémorragie, la nécrose 

ou les zones myxoïdes, qui donnent aux sarcomes un aspect irrégulier et multilobé. À l’inverse, 

un aspect homogène (43 %) était surtout observé dans les tumeurs moins remaniées, mieux 

différenciées ou de bas grade. 

➢ La couleur : 

Dans notre série, la couleur des sarcomes était le plus souvent blanchâtre, suivie de teintes 

brunâtres ou beiges. Cette diversité est habituelle : une coupe blanchâtre ou gris-jaunâtre reflète 

généralement un stroma fibreux ou musculaire, tandis que les couleurs plus foncées sont liées à 

des zones d’hémorragie. Les teintes plus claires peuvent correspondre à des remaniements 

myxoïdes ou graisseux.(80,81) 

➢ La consistance :(32,82) 

Dans notre série, la consistance tumorale était ferme dans 71 % des cas. Ce caractère est 

fréquent dans les sarcomes à stroma fibroblastique, myofibroblastique ou léiomyosarcome, dont 

la richesse en fibres collagéniques explique cette fermeté. 

À l’inverse, les sarcomes myxoïdes, caractérisés par une matrice myxoïde abondante, 

présentent souvent une consistance molle ou pseudofluctuante, ce qui justifie la variabilité 

observée. 

Ainsi, une consistance ferme traduit généralement une forte densité cellulaire ou un stroma 

fibreux important. 
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➢ Les limites d’exérèse  : 

Dans notre série, les limites d’exérèse étaient négatives dans 74 % des cas, indiquant une 

absence d’envahissement des marges dans la majorité des prélèvements. En revanche, la positivité 

observée dans 26 % des cas souligne la difficulté d’obtenir des marges saines, surtout dans les 

tumeurs profondes, volumineuses ou infiltrantes. Ces résultats concordent avec les données de la 

littérature, qui montrent que l’atteinte des marges est plus fréquente dans les sarcomes de haut 

grade ou situés dans des zones anatomiquement complexes.(83) 

En effet la qualité de l’exérèse est un facteur essentiel, car une résection insuffisante 

constitue le principal déterminant de la récidive locale. C’est pourquoi la détermination des marges 

chirurgicales est indispensable. Selon la classification de l’Union Internationale Contre le Cancer 

(UICC), trois catégories sont définies : 

➢ R0 : résection complète avec marges saines, 

➢ R1 : résidu microscopique, 

➢ R2 : résidu macroscopique.(58) 

➢ Les remaniements : 

Dans notre série, des remaniements intra tumoraux étaient observés dans 51 % des cas. 

Les remaniements les plus fréquents étaient les hémorragiques (65 %), suivis des nécrotiques (22 

%). Les remaniements kystiques et myxoïdes représentaient chacun 3 %, et les remaniements 

fibreux, hyalins ou œdémateux étaient plus rares. 

Cette diversité interne est typique des sarcomes, qui présentent souvent des zones 

d’hémorragie, de nécrose ou de transformation myxoïde. Ces remaniements expliquent l’aspect 

macroscopique hétérogène de ces tumeurs et sont souvent associés à un grade élevé et à une 

croissance rapide.(84) 
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c. Etude microscopique : 

c.1. Etude histopathologique : 

Il s’agit d’une analyse microscopique morphologique standard, examinant les coupes 

colorées habituellement à l’hématoxyline-éosine-safran (HES) 

L’examen histologique des sarcomes doit préciser la topographie de la prolifération et, à 

faible grossissement, le caractère encapsulé ou infiltrant de la tumeur. L’architecture est décrite 

(fasciculée, nodulaire, lobulée) et la nécrose est recherchée avec estimation de son pourcentage. 

L’étude cytologique évalue : 

➢ La taille et l’aspect des cellules, 

➢ Les atypies cytonucléaires, 

➢ Les caractères du stroma tumoral, 

➢ La différenciation cellulaire suggérant le type histologique.(51) 

➢ Les limites d’exérèse doivent être vérifiées. Selon la classification AJCC : 

o R0 : marges saines ; 

o R1 : résidu microscopique ; 

o R2 : résidu macroscopique.(85) 

Dans la plupart des cas, l’analyse histologique permet : 

➢ D’affirmer la malignité de la tumeur après l’exclusion des pièges des tumeurs bénignes, 

pseudo-sarcomateuses, et pseudotumeurs inflammatoires ; 

➢ Typer les sarcomes les mieux différenciés ; 

➢ Grader les sarcomes.(58) 
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❖ Le pattern : 

Dans notre série, le pattern prédominant  était surtout à cellules fusiformes, ce qui est 

expliqué par le fait qu’il s’agit de l’aspect le plus fréquent dans de nombreux sarcomes 

(léïomyosarcomes, fibrosarcomes, sarcomes pléomorphes indifférenciés). 

La morphologie ronde représentaient 23 % des cas et reflètent la présence de sarcomes à 

petites cellules ou de tumeurs de type Ewing-like. 

La morphologie pléomorphe (13 %) correspondent généralement à des sarcomes de haut 

grade avec une forte atypie. 

La morphologie vacuolisée était moins fréquente (6 %), comme habituellement pour les 

liposarcomes. 

 

Figure 35 : Aspect histologique d’un liposarcome bien différencié montrant une différenciation 

adipeuse.(41) 
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Figure 36 : Pattern à cellules fusiformes(86) 

 

 

Figure 37 : Pattern à cellules épithélioides (86) 
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Figure 38 : Pattern à cellules pléomorphes : les cellules tumorales présentent une variation 

marquée de la taille et de la forme, incluant souvent des formes très grandes et bizarres. (86) 

 

Figure 39 : Pattern à cellules rondes : les cellules tumorales contiennent un noyau rond, souvent 

uniforme, et un cytoplasme minimal.(86) 
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❖ Réponse à la chimiothérapie néoadjuvante : 

Dans notre cohorte, 7 patients ont bénéficié d’un traitement néoadjuvant par 

chimiothérapie, soit 4 % des cas, confirmant son usage encore restreint dans la prise en charge 

des sarcomes des tissus mous. 

En effet le recours à la chimiothérapie néoadjuvante chez les patients atteints de sarcomes 

est limité par plusieurs facteurs, tels que l'hétérogénéité bien connue de ces tumeurs, l'âge avancé 

et les comorbidités des patients, ainsi que les difficultés d'identification des tumeurs de haut grade 

lors de la biopsie préopératoire. De plus, le nombre de médicaments disponibles pour les patients 

atteints de sarcomes des tissus mous de stade précoce est limité, principalement des agents 

cytotoxiques.(87) 

Cette observation rejoint les études décrites dans la littérature. En effet, l’étude de Fromm 

et al. (1993) montre que 93 patients sur 565 atteints de sarcomes des tissus mous ont reçu une 

chimiothérapie néoadjuvante, soit 16,5 % des cas(88). De même, la série de Seldon et al. rapporte 

que 20 patients sur 79 ont bénéficié de ce traitement (≈ 25 % de l’effectif) (89), soulignant un 

recours non systématique et limité à la chimiothérapie néoadjuvante. 

Ce recours limité à la chimiothérapie néoadjuvante peut s’expliquer par une efficacité 

histologique souvent insuffisante, en particulier dans les sarcomes des tissus mous, où la nécrose 

tumorale post-chimiothérapie reste généralement partielle. 

Dans l’étude de Fromm et al., le taux moyen de nécrose tumorale après traitement 

néoadjuvant était de 53,5 %, illustrant une réponse modérée mais hétérogène au sein des sarcomes 

des tissus mous.  (88) 

De même, dans la série de Seldon et al., un seul patient (5 % du groupe traité) a atteint un 

taux de nécrose > 90 %, tandis que 19 patients (95 % du groupe) n’ont pas atteint ce seuil, 

confirmant que la majorité des tumeurs ne présentent pas de réponse pathologique majeure en 

termes de nécrose tumorale sous chimiothérapie néoadjuvante. 
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Ainsi dans notre étude, chez les 7 patients ayant reçu une chimiothérapie néoadjuvante, la 

réponse histologique restait majoritairement partielle, avec un taux moyen de nécrose tumorale 

de 33 %, tandis que le taux moyen de cellules viables atteignait 67 %. 

Ces données montrent que la chimiothérapie néoadjuvante ne garantit pas une réponse 

histologique profonde, et que son bénéfice doit être évalué de façon multidisciplinaire, en 

association avec l’imagerie et le contexte clinique plutôt que sur la nécrose seule. 

❖ Marges chirurgicales :(85,90) 

Les marges chirurgicales sont décrites par plusieurs systèmes, ce qui explique 

l’hétérogénéité des pratiques dans les sarcomes des tissus mous. Les principaux sont : 

➢ La classification MSTS: qui distingue les marges radicales, larges, marginales ou intra 

lésionnelles selon la qualité du tissu interposé entre la tumeur et la marge. 

➢ La classification R de l’AJCC, plus simple : 

R0 : marges négatives      R1 : marges microscopiquement positives 

Et    R2 : marges macroscopiquement positives. 

➢ La classification UICC R+1 mm :  qui considère une marge comme négative 

➢ Seulement si ≥ 1 mm de tissu sain sépare la tumeur de la limite d’exérèse. 

➢ La classification de Toronto : qui prend en compte le contexte opératoire en cas de marge 

positive (marge positive planifiée, marge positive inattendue, marge positive après ré-

excision du lit tumoral) 

Ainsi, le statut des marges peut varier selon le système utilisé, ce qui complique leur 

interprétation dans la littérature. 
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Dans notre série, les marges chirurgicales étaient saines dans 74 % des cas et lésionnelles 

dans 26 %. Ces résultats sont proches de ceux rapportés dans la littérature. Plusieurs études 

indiquent que les marges R0 sont obtenues dans 70 à 80 % des sarcomes des tissus mous opérés 

dans des centres spécialisés, tandis que les marges R1 ou R2 sont observées dans 20 à 30 % des 

cas, en particulier pour les tumeurs profondes, volumineuses ou situées dans des zones 

anatomiquement difficiles. 

Tableau XXIII : Marges chirurgicales selon les principales séries 

Étude Pays Période Effectif (N) 
Marges 

saines (R0) 

Marges 

lésionnelles 

(R1–R2) 

Harati et al., 

2017(90) 
Allemagne 1996–2016 643 ≈ 92 % ≈ 8 % 

Gundle et 

al., 2018(91) 
USA/Canada 1989–2014 2 212 86 % 14 % 

Cates JMM et 

al., 2019(92) 
USA 1995–2014 166 83 % 17 % 

Notre étude Maroc 2011-2024 171 74% 26% 
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c.2. Grade histologique FNCLCC :(41,93,94) 

Le grade histologique reste le facteur pronostique le plus important, en particulier vis-à-

vis du risque métastatique. Plusieurs systèmes de grade histologique (grading) existent. 

En Europe, le système de grading le plus utilisé est celui de la FNCLCC (Fédération nationale 

des centres de lutte contre le cancer) (tableau 1) qui prend en compte la différenciation cellulaire, 

la proportion de nécrose tumorale et l’index mitotique. 

Ce système apparaît actuellement comme le plus performant, bien que toujours imparfait. 

En effet, pour certains sarcomes de l’adulte (sarcome d’Ewing, liposarcome bien différencié, 

sarcome épithélioïde, sarcome à cellules claires), et pour les sarcomes de l’enfant, le type 

histologique a une valeur pronostique supérieure à celle du grade. 

La valeur pronostique du système de la FNCLCC n’a été démontrée que pour les sarcomes 

des tissus mous; il ne s’applique pas aux sarcomes osseux ni aux sarcomes viscéraux (utérins ou 

du tractus digestif). 

  

https://www.revmed.ch/revue-medicale-suisse/2007/revue-medicale-suisse-119/tumeurs-des-tissus-mous-role-du-pathologiste-dans-l-approche-diagnostique#T1
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Tableau XXIV : Système de grade histologique de la FNCLCC(94). 

 

Dans notre série, le grade FNCLCC a été déterminé pour 58 cas (34 %). La majorité des 

tumeurs étaient de grade 2 (60 %), suivies des grades 3 (24 %) et grade 1 (16 %). Cette répartition 

est comparable aux données de la littérature, où les sarcomes sont le plus souvent diagnostiqués 

à un grade intermédiaire ou élevé. 

Les tumeurs de grade 1 étaient surtout représentées par des sarcomes à potentiel évolutif 

lent tels que le liposarcome myxoïde, le myxofibrosarcome de bas grade, le sarcome fibromyxoïde 

de bas grade ou encore certains léiomyosarcomes 

Les tumeurs de grade 2, majoritaires dans notre série, regroupaient une grande diversité 

histologique, notamment des liposarcomes bien différenciés et dédifférenciés, des liposarcomes 

myxoïdes, des léiomyosarcomes, des sarcomes synoviaux et des tumeurs malignes de la gaine 

nerveuse périphérique (MPNST). Cette hétérogénéité est typique du grade 2, qui englobe des 

tumeurs ayant un potentiel mitotique et une nécrose modérés selon les critères FNCLCC. 
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Les tumeurs de grade 3, associées à un risque métastatique plus élevé, comprenaient 

principalement des sarcomes indifférenciés, des MPNST, des liposarcomes pléomorphes et des 

rhabdomyosarcomes pléomorphes. La prédominance des sarcomes indifférenciés dans ce groupe 

est attendue, car ce sous-type présente généralement une forte activité mitotique et une nécrose 

fréquente. 

c.3. L’immunohistochimie :(58,95–99) 

➢ L’immunohistochimie (IHC) est une technique simple, accessible et peu coûteuse, 

essentielle dans la démarche diagnostique des tumeurs conjonctives. 

➢ Elle repose sur la réaction antigène-anticorps permettant de révéler différents types 

d’antigènes présents dans les cellules tumorales. 

➢ Les marqueurs détectés peuvent être : 

-Des marqueurs de différenciation cellulaire :(100) 

Adipocytaire : Vimentine, S100 (variable), Calrétinine 

Épithéliale : Cytokératines 

Musculaire lisse : Actine musculaire lisse, Desmine,H-caldesmone,ASM 

Musculaire striée : Vimentine, Desmine, Myoglobine, CD56 

Endothéliale : Vimentine, CD31, CD34, Facteur von Willebrand, FLI-1, Cytokératines 8 et 

18 (CK8, CK18), ERG, Prox1, Thrombomoduline. 

Fibroblastique : Vimentine, CD10, CD99 

Myofibroblastique : Desmine, ASM, Vimentine 

Nerveuse : CD34, Vimentine, SOX10, GAP43, S100 (cellules de Schwann), EMA 
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Des produits d’oncogènes : Mdm2, P53 

Des produits d’anti-oncogènes : INI-1 

Des marqueurs de prolifération : Ki-67 

➢ En association avec l’analyse morphologique, ces marqueurs permettent d’identifier la 

lignée cellulaire et d’orienter ou d’affirmer le diagnostic. 

➢ Certains anticorps ont une forte spécificité diagnostique : Myogénine pour les 

rhabdomyosarcome, ALK1 et DOG1 pour les GIST . 

➢ De nouveaux marqueurs comme MUC4 et STAT6 sont devenus indispensables pour 

confirmer respectivement : le sarcome fibromyxoïde de bas grade, la tumeur fibreuse 

solitaire. 

➢ L’anticorps ERG est utile mais non totalement spécifique des tumeurs vasculaires. 

➢ L’augmentation des microbiopsies impose une optimisation des panels d’anticorps pour 

préserver le matériel, d’autant plus que les analyses moléculaires sont de plus en plus 

demandées. 

➢ Dans certains sarcomes, l’IHC permet de mettre en évidence indirectement une anomalie 

génétique : 

WT1 (clone C19) → tumeur desmoplasique à petites cellules rondes 

Fli-1 → sarcome d’Ewing 

Mdm2 → liposarcomes bien différenciés et dédifférenciés 

Les anticorps doivent toujours être choisis en fonction du diagnostic différentiel 

histologique (large panels "aléatoires" peuvent être trompeurs). 
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En raison du manque de sensibilité ou de spécificité des marqueurs, et des fréquentes 

immunoréactivités "aberrantes", l'utilisation d’un seul marqueur peut conduire à des diagnostics 

erronés. Par exemple, les angiosarcomes épithélioïdes expriment souvent des cytokératines et 

seront considérés comme des carcinomes sans un panel incluant un marqueur vasculaire. 

Tableau XXV: les marqueurs cellulaires typiques couramment utilisés en IHC des STM (100) 

Différenciation cellulaire Marqueurs positifs 

Adipocytaire Vimentine, S100 (variable), Calrétinine 

Chondrocytaire S100, SOX9 

Endothéliale 
Vimentine, CD31, CD34, vWF, FLI-1, CK8, CK18, ERG, Prox1, 

Thrombomoduline, UEA-I, D2-40 (endothélium lymphatique) 

Fibroblastique Vimentine, CD10, CD99 

Cellules de Langerhans S100, CD1a, CD207 

Myofibroblastique Desmine, AML, Vimentine (variable) 

Périneurinale Claudin-1, GLUT1, EMA 

Muscle lisse Desmine, AML, ASM, NSE 

Muscle strié squelettique Vimentine, Desmine, Myoglobine, CD56, GFAP 

Synoviale CD68, Clusterin 

Nerveuse 
CD34, Vimentine (fibroblastes), SOX10, GAP43, S100 (cellules de 

Schwann), EMA (cellules périneurinales) 

*Plusieurs de ces facteurs ne sont pas strictement spécifiques à une classe et peuvent être 

exprimés par d'autres types de cellules 

Le choix des anticorps en immunohistochimie doit être guidé par la morphologie tumorale 

et par le contexte clinique, incluant l’âge du patient, la taille de la tumeur et sa localisation précise. 
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Certaines localisations orientent fortement vers un diagnostic particulier : une tumeur 

rétropéritonéale doit faire évoquer en premier lieu un liposarcome dédifférencié, tandis qu’une 

masse conjonctive du tube digestif doit faire suspecter une tumeur stromale gastro-intestinale 

(GIST) jusqu’à preuve du contraire. 

À l’inverse, des tumeurs habituellement typiques sur le plan morphologique — telles que 

le synovialosarcome, la tumeur fibreuse solitaire ou le rhabdomyosarcome — peuvent 

exceptionnellement se présenter dans des localisations inhabituelles. En cas de discordance entre 

l’hypothèse morphologique et les résultats immunohistochimiques, il est indispensable de 

réévaluer et d’ajuster le panel d’anticorps utilisé. 

Les anticorps recommandés (Tableau X) jouent un rôle essentiel en permettant une 

économie de temps, de ressources et de matériel, particulièrement dans le contexte actuel où les 

microbiopsies sont de plus en plus fréquentes. 
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Tableau XXVI: Immuno- histochimie minimale dans les cas où la morphologie et/ou le contexte 

clinique orientent déjà fortement vers un diagnostic 
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Figure 40 : Ce sarcome fusocellulaire, d’aspect similaire à un fibrosarcome, ne suggère aucune 

différenciation rhabdomyoblastique. Cependant, la positivité de la desmine doit conduire à 

poursuivre les investigations avec MyoD1 (ou Myogénine) afin d’explorer l’hypothèse d’un 

rhabdomyosarcome fusocellulaire. En effet, ce diagnostic a été confirmé ici grâce à une forte 

positivité nucléaire pour MyoD1. (98) 
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Figure 41 : Exemples de différents profils de positivité pour CD 117 (c-KIT) dans les tumeurs 

stromales gastro-intestinales (GIST).(98) 
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Figure 42 : Liposarcome bien différencié. 4A) L’atypie nucléaire est évidente au niveau des 

adipocytes et des cellules stromales. 4B) Les cellules néoplasiques expriment MDM2.(99) 
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Dans notre étude, l’analyse immunohistochimique des tumeurs adipeuses malignes a 

confirmé l’intérêt du panel MDM2–CDK4–S100–CD34–vimentine. La positivité constante de MDM2 

et CDK4 dans les liposarcomes bien différenciés, dédifférenciés et pléomorphes, et leur négativité 

dans les liposarcomes myxoïdes, constitue un critère diagnostique majeur, conforme aux données 

de la littérature. L’expression variable de S100 et la positivité limitée de CD34 en font des 

marqueurs secondaires, tandis que la vimentine, également constamment positive, présente un 

profil conforme aux observations citées dans la littérature .(100) 

Dans notre étude, l’analyse immunohistochimique des tumeurs fibroblastiques et 

myofibroblastiques malignes a montré un profil conforme aux données de la littérature. La 

vimentine, positive dans 100 % des cas, confirme la nature mésenchymateuse de ces tumeurs. 

L’expression de CD34 dans 72 % des cas, principalement observée dans les dermatofibrosarcomes 

et les tumeurs fibreuses solitaires malignes, constitue un élément diagnostique attendu, tandis 

que sa négativité dans les fibrosarcomes NOS renforce sa valeur différentielle(100). La positivité 

constante de STAT6 dans les tumeurs fibreuses solitaires malignes représente un marqueur 

hautement spécifique, soutenant le rôle de cette protéine dans l’identification des tumeurs 

porteuses de la fusion NAB2–STAT6.(101) À l’inverse, la négativité systématique de l’AML, de la 

S100 et des cytokératines permet d’exclure respectivement une différenciation musculaire lisse, 

nerveuse ou épithéliale.(100) Ainsi, le profil immunohistochimique de notre série confirme la 

pertinence du panel utilisé pour différencier les sous-types de tumeurs fibroblastiques et 

myofibroblastiques malignes. 

Le profil immunohistochimique des tumeurs vasculaires malignes observé est conforme 

aux données de la littérature. La positivité constante de CD31, CD34 et ERG confirme la nature 

endothéliale des proliférations et illustre la sensibilité élevée de ces marqueurs dans les tumeurs 

vasculaires malignes, notamment les angiosarcomes. Par ailleurs, la positivité systématique de 

HHV8 dans les sarcomes de Kaposi constitue un critère diagnostique essentiel permettant de 

distinguer cette entité des autres tumeurs vasculaires.(100) 
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Le profil immunohistochimique obtenu dans les tumeurs des muscles lisses malignes est 

en accord avec la littérature, avec une positivité constante de l’AML, marqueur sensible de la 

différenciation musculaire lisse. L’H-caldesmone, marqueur plus spécifique, était exprimé dans 

70 % des cas, tandis que la desmine présentait une positivité dans 60 % des tumeurs, confirmant 

une variabilité d’expression fréquemment rapportée dans les léiomyosarcomes. L’absence quasi 

constante de CD34, ainsi que la négativité de CD117 et des cytokératines, permet d’exclure 

respectivement une différenciation fibroblastique, stromale ou épithéliale.(100) 

Le profil immunohistochimique des tumeurs des muscles striés malignes était 

caractéristique et conforme aux données de la littérature. La positivité constante de la desmine, 

de la Myogénine et de MyoD1 confirme une différenciation musculaire striée squelettique, 

constituant un élément diagnostique majeur. L’expression de la cytokératine, observée dans 90 % 

des cas, bien que non spécifique, peut s’observer dans certains variants.(100) 

Le profil immunohistochimique des tumeurs stromales gastro-intestinales malignes était 

caractéristique et concordant avec les données de la littérature . La positivité constante de CD117 

(c-KIT) et de DOG1, retrouvée dans 100 % des cas, confirme leur forte sensibilité pour le diagnostic 

de GIST et demeure un élément clé selon la classification OMS 2020. La positivité de l’AML dans 

90 % des tumeurs reflète une expression variable mais fréquemment observée dans les GIST, sans 

valeur spécifique. La négativité quasi constante de la S100 (90 %) permet d’exclure une 

différenciation nerveuse ou schwannienne.(41) 

Le profil immunohistochimique des tumeurs des gaines du nerf périphérique observé est 

caractéristique et conforme aux données de la littérature. La positivité constante de la S100, 

marqueur majeur d’origine nerveuse périphérique, constitue un argument diagnostique essentiel 

dans ce groupe tumoral. La négativité quasi systématique du CD34 renforce cette orientation, sa 

positivité occasionnelle pouvant s’observer dans certaines variantes ou zones réactionnelles. 

L’absence d’expression de l’AML et des cytokératines permet d’exclure respectivement une 

différenciation musculaire lisse ou épithéliale.  
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Ce profil immunohistochimique demeure cohérent avec les tumeurs des gaines du nerf 

périphérique et confirme la pertinence du panel utilisé pour leur identification.(100) 

Le profil immunohistochimique des tumeurs à différenciation incertaine observé dans notre 

série s’accorde globalement avec les données de la littérature, qui soulignent l’hétérogénéité de 

ce groupe tumoral. La positivité constante de la vimentine confirme la nature mésenchymateuse 

de ces proliférations. L’expression élevée de BCL2, ainsi que la positivité de CD99 et de l’EMA dans 

une proportion notable de cas, correspond aux profil immunohistovhimique classiquement décrit 

dans les sarcomes synoviaux et les sarcomes à cellules claires, tandis que leur négativité habituelle 

dans les sarcomes indifférenciés constitue un élément diagnostique contributif. La négativité quasi 

constante de la desmine, de la cytokératine et la faible expression du CD34 dans les tumeurs 

indifférenciées permettent d’exclure respectivement une différenciation musculaire, épithéliale ou 

fibroblastique. Ainsi, l’association des marqueurs utilisés permet de mieux orienter le diagnostic 

au sein de ce groupe hétérogène et d’affiner la distinction entre sarcomes synoviaux, sarcomes à 

cellules claires et sarcomes indifférenciés.(75,100) 

Le profil immunohistochimique des sarcomes indifférenciés à petites cellules rondes, 

représentés exclusivement par les sarcomes d’Ewing dans notre série, est en accord avec les 

données de la littérature. La positivité constante du CD99 et de la vimentine, retrouvée dans 100 

% des cas, constitue un élément diagnostique majeur, CD99 étant reconnu comme un marqueur 

particulièrement sensible de cette entité. L’expression du FLI-1 dans 90 % des cas renforce 

l’orientation diagnostique, ce facteur étant fréquemment associé au réarrangement EWSR1–FLI1.La 

positivité très faible de la cytokératine et de la S100 (10 % des cas) concorde avec les observations 

rapportées dans la littérature, où ces marqueurs sont généralement négatifs ou exprimés de 

manière focale et non spécifique. Enfin, la négativité constante du CD45 permet d’exclure 

formellement un lymphome, diagnostic différentiel majeur dans les tumeurs à petites cellules 

rondes. Ce profil immunohistochimique demeure ainsi compatible avec les caractéristiques 

classiques des sarcomes d’Ewing.(100) 
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2.4. Etude cytogénétique et biologie moléculaire : 

• Généralités :(102,103) 

Les progrès récents en génétique et en biologie moléculaire ont profondément amélioré la 

connaissance des sarcomes. Ils ont permis d’identifier de nouveaux sous-types tumoraux et 

jouent désormais un rôle essentiel pour poser le diagnostic, évaluer le pronostic et guider les 

traitements. Ces avancées ont été intégrées dans les classifications actuelles notamment la 

classification OMS 2020 et ont conduit au développement de thérapies mieux adaptées au profil 

moléculaire des tumeurs. 

La classification moléculaire des STM retient deux grands types d'anomalies génétiques : 

✓ Sarcomes à « génétique simple » : 

Les sarcomes associés à une simple altération génétique représentent 30 à 40 % des 

sarcomes des tissus mous. Cette altération peut être : 

➢ Translocation réciproque, 

➢ Mutation activatrice, 

➢ Mutation inhibitrice 

➢ Ou Amplification simple ; 

✓ Sarcomes à « génétique complexe » : 

Les sarcomes à génétique complexe représentent plus de la moitié des sarcomes de 

l’adulte. Ils ne possèdent pas d’altération moléculaire spécifique, mais montrent au contraire de 

nombreuses anomalies génomiques (réarrangements, variations du nombre de copies, mutations 

multiples) 
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Ainsi, L’identification d’altérations moléculaires spécifiques a amélioré la prise en charge 

des sarcomes en permettant une meilleure prédiction du pronostic et le développement de 

thérapies ciblées adaptées aux anomalies génétiques de chaque tumeur.(103,104) 

Généralement le diagnostic pathologique repose sur la morphologie et 

l'immunohistochimie. Il doit être complété par la pathologie moléculaire, en particulier lorsque : 

➢ La détermination du diagnostic histologique spécifique est douteuse ; 

➢ La présentation clinique pathologique est inhabituelle ; 

➢ Elle peut avoir une pertinence pronostique et/ou prédictive.(105) 

✓ Techniques : 

 Caryotype : 

Est l’étude morphologique des chromosomes pendant la métaphase, permet donc de 

visualiser les anomalies chromosomiques de grande taille mais ne permet pas l’étude d’anomalies 

plus fines (mutations) ni d’identifier correctement des anomalies complexes (exp : gain ou pertes 

multiples de matériel génétique). 

 Hybridation fluorescente in situ : FISH 

L’hybridation in situ en fluorescence (FISH) est une technique cytogénétique utilisant des 

sondes fluorescentes complémentaires à des séquences d’ADN, permettant de visualiser 

directement des régions chromosomiques spécifiques. Elle est particulièrement utile pour détecter 

des réarrangements géniques tels que les translocations, même sur des cellules en interphase. 

La FISH a plusieurs avantages : 

✓ Elle est efficace pour de petites quantités de matériel, en particulier les micro biopsies, et 

est rapide, avec une sensibilité de 90% pour les laboratoires formés. 
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✓ La FISH est particulièrement recommandée pour l'évaluation des sarcomes à cellules 

rondes, des tumeurs à cellules fusiformes, des adipocytes bien différenciés et des tumeurs 

myxoïdes (106) 

✓ La FISh est également une technique de référence pour détecter les amplifications de gènes 

comme MYC dans les angiosarcomes et MDM2 dans les liposarcomes bien différenciés. De 

plus elle permet de détecter des translocations sous forme de convergence anormale ou 

de séparation de régions chromosomiques, par l'utilisation simultanée de deux sondes 

marquées avec des fluorochromes différents. 

 PCR : 

La PCR permet d’explorer directement l’ADN à la recherche de mutations oncogéniques 

associées à certaines tumeurs, comme par exemple les mutations des gènes KIT et PDGFRA dans 

les GIST.(97) 

 RT -PCR : 

➢ La RT-PCR (PCR effectuée après une étape de transcription reverse de l’ARN en ADN 

complémentaire)est une technique de biologie moléculaire qui permet de détecter et 

d’amplifier l’ARN après sa conversion en ADN complémentaire (ADNc). Elle est 

particulièrement utile dans les sarcomes, car elle permet d’identifier des gènes de fusion 

spécifiques résultant de translocations chromosomiques. 

➢ L'utilisation combinée du RT–PCR et de la FISH est recommandée, car elle permet d'assurer 

un taux de réussite plus élevé dans le diagnostic.(106,107) 

 Le séquençage de nouvelle génération (NGS) : 

Récemment devenu un outil essentiel, permet d’identifier avec une grande sensibilité des 

altérations moléculaires connues ou inédites dans de nombreuses tumeurs des tissus mous. Il 

améliore la précision diagnostique et permet une caractérisation plus fine des anomalies 

génétiques.(106) 
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Tableau XXVII: Exemples de translocations chromosomiques et de fusions de gènes les plus 

fréquemment détectées dans les sarcomes des tissus mous et les tumeurs  

mésenchymateuses.(103) 
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Figure 43 : Hybridation in situ en fluorescence sur coupe en paraffine, technique breakapart(97) 

 

 

Figure 44 : 3A : Aspect en microscopie optique d’un liposarcome dédifférencié ;3B et 3C : 

Marquage MDM2 et CDK4 ;3D : Amplification de MDM2 par FISH(108) 
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Figure 45 :Aspect en microscopie optique d’un sarcome d’Ewing montrant des nappes diffuses 

de petites cellules rondes à ovales, hyperchromatiques . 1B : Marquage membranaire diffus et 

intense pour CD99.1C : Technique FISH montrant un signal de séparation (« break-apart ») 

indiquant un réarrangement du gène EWSR1.(108) 

IV. Classification histologique des STM selon OMS 2020  : 

1. La Classification histologique de l'OMS 2020 : 

La classification OMS 2020 des tumeurs des tissus mous repose sur la différenciation 

histologique et intègre de nombreuses nouvelles entités grâce aux avancées en génétique 

moléculaire. Plusieurs altérations génétiques récurrentes ont été ajoutées, permettant d’améliorer 

le diagnostic et le pronostic. Pour la première fois, des cliniciens experts (oncologues médicaux, 

chirurgicaux et radiothérapeutes) ont été directement impliqués, ce qui a fortement accru la valeur 

clinique du diagnostic pathologique. Le diagnostic pathologique est désormais explicitement 

défini comme l'intégration des caractéristiques morphologiques, immunohistochimiques et 

moléculaires.(9,109) 
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Cette classification décrit les tumeurs des tissus mous en 11 catégories (tableau XII), basées 

sur le comportement biologique (la ligne cellulaire de différenciation (adipeuse, musclaire lisse, 

musclaire strié, cartilagineuse. . .), avec l'ajout d'une analyse immuno- histochimique, ces tumeurs 

sont ensuite sous-catégorisées en bénignes (ne récidivent pas après résection), 

intermédiaires/localement agressives (infiltrées localement, ont un taux élevé de récidive mais ne 

métastasent pas), intermédiaires/ rarement métastasantes (métastases dans moins de 2 % des cas) 

et malignes (risque élevé de métastases).(109) 

Les entités communes à chacune de ces catégories sont énumérées dans  le tableau XIII. Les 

sarcomes indifférenciés à petites cellules rondes de l'os et des tissus mous sont traités 

conjointement dans un chapitre distinct de cette classification des tumeurs des tissus mous.(109) 

Au cours des 20 dernières années, les descriptions des aberrations génétiques (en 

particulier les nouveaux gènes de fusion) ont augmenté de façon exponentielle, de plus, certains 

histo-types sont actuellement définis sur la base de leur génétique (par exemple, les sarcomes 

NTRK, CIC et BCOR). 

Ces réarrangements génétiques nouvellement décrits sont des cibles thérapeutiques 

potentielles et pourraient permettre d'optimiser les protocoles de chimiothérapie à l'avenir. Les 

tests moléculaires sont désormais une pratique courante pour confirmer des diagnostics tels que 

le sarcome d'Ewing, le rhabdomyosarcome, le sarcome synovial, et pour différencier les lipomes 

des tumeurs lipomateuses atypiques/liposarcomes bien différenciés(58,103) 

  

https://www.ejradiology.com/article/S0720-048X(21)00418-6/fulltext#t0005
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Tableau XXVIII : Classification histogénétique des tissus mous (OMS 2020)(1,9,109) 

1- Tumeurs adipeuses 

2- Tumeurs fibroblastiques/ myofibroblastiques 

3- Tumeurs « dites » fibrohistiocytaires 

4- Tumeurs musculaires lisses 

5- Tumeurs péricytaires (périvasculaires) 

6- Tumeurs musculaires striées 

7- Tumeurs vasculaires 

8- Tumeurs chondro-osseuses 

9- Tumeurs stromales gastro-intestinales (GIST) 

10- Tumeurs des gaines nerveuses 

11- Tumeurs à différenciation incertaine 

*Sarcome à petites cellules rondes indifférenciées des os et des tissus mous (= un nouveau 

chapitre  distinct de cette catégorisation) 
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Tableau XXIX: La classification OMS 2020 des tumeurs des tissus mous, accompagnée d’une liste 

des principales entités dans chaque catégorie. Les nouvelles entités sont indiquées en gras et en 

italique.(109) 
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L’analyse anatomopathologique de notre cohorte révèle une prédominance des tumeurs à 

différenciation incertaine, retrouvées chez 25 % des patients. Cette proportion élevée s’explique 

par la forte représentation du sarcome indifférencié , tumeur fréquente chez l’adulte et souvent 

classée dans cette catégorie en raison de l’absence de différenciation spécifique. Ces résultats 

rejoignent ceux rapportés dans la littérature : Ebrahimpour et al. (2022) ont également retrouvé 

une proportion importante de sarcomes indifférenciés (32,39 %)(17), de même que Honoré et al  

en France (21 ,8 %)(13). 

Les tumeurs adipocytaires malignes représentent 20 % de notre effectif, constituant le 

second groupe le plus fréquent. Ce résultat est cohérent avec les séries internationales, où les 

liposarcomes — en particulier les formes bien différenciées et dédifférenciées — sont parmi les 

sarcomes les plus rencontrés chez l’adulte. Par exemple, Honoré et al. (2015) rapportent une 

fréquence notable des liposarcomes (25,2%), notamment en localisation rétropéritonéale(13). De 

même, El Koubaiti retrouve une proportion de 32,7% de tumeurs adipocytaires dans sa série 

marocaine(3). 

Enfin, les tumeurs fibroblastiques et myofibroblastiques malignes, observées chez 13 % de 

nos patients, occupent la troisième place dans notre classification. Ce taux rejoint les résultats de 

Ebrahimpour, qui rapporte 18,74% de tumeurs fibroblastiques dans sa série(17), ainsi que ceux de 

Honoré , où elles représentent également une part significative des sarcomes étudiés soit 5,8%(13). 
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2. Nouvelles entités histologiques intégrées dans la classification OMS 2020 

des tumeurs malignes  des tissus mous : 

2.1. Tumeurs adipocytaires malignes : 

➢ Le liposarcome myxoïde pléomorphe, récemment introduit comme nouvelle entité dans la 

classification OMS 2020, est une tumeur adipocytaire maligne extrêmement rare, survenant 

presque exclusivement chez l’enfant et l’adolescent, avec une prédominance féminine. Ses 

localisations les plus fréquentes sont le médiastin, suivis des membres et de la région 

cervico-faciale. Morphologiquement, il combine les caractéristiques du liposarcome 

myxoïde (stroma myxoïde richement vascularisé) et du liposarcome pléomorphe 

(lipoblastes pléomorphes). Aucune anomalie génétique spécifique n’est identifiée à ce jour. 

Il s’agit d’une tumeur agressive, marquée par un fort taux de récidive et une dissémination 

métastatique précoce (poumons, os, tissus mous). (110) 

 

Figure 46 : Liposarcome myxoïde pléomorphe.Les cellules tumorales sont disposées dans un 

stroma myxoïde présentant un réseau vasculaire plexiforme. De rares lipoblastes pléomorphes 

peuvent être observés.(110) 
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2.2. Tumeurs malignes des muscles lisses : 

Le léïomyosarcome inflammatoire, récemment introduit comme nouvelle entité dans la 

classification OMS 2020, survient principalement chez l’adulte jeune, entre 20 et 40 ans, au niveau 

des tissus mous profonds des membres inférieurs, du tronc ou du rétropéritoine. 

Histologiquement, il se caractérise par une prolifération de cellules musculaires lisses de 

bas grade, associée à un infiltrat lymphoplasmocytaire massif pouvant occulter la composante 

tumorale ; plus rarement, l’infiltrat est dominé par des cellules histiocytaires, parfois 

xanthomateuses. Ce sous-type semble présenter une agressivité moindre que le léiomyosarcome 

classique, bien que les données de suivi restent encore limitées.(110) 

2.3. Tumeurs des muscles striés malignes : 

Aucun changement majeur n’a été introduit dans ce sous-groupe, mais une nouvelle 

reconnaissance importante concerne le fait que le rhabdomyosarcome peut se développer 

primitivement dans l’os, sous forme d’une tumeur fusiforme ou épithélioïde, généralement 

associée à une fusion TFCP2–FUS ou TFCP2–EWSR1 et à une expression d’ALK, sans réarrangement 

du gène ALK. Plus récemment, une fusion alternative MEIS1–NCOA2 a également été rapportée. 

Ces tumeurs étant extrêmement rares, leur comportement clinique apparaît particulièrement 

agressif.(110) 

 

Figure 47 : Rhabdomyosarcome intra-osseux. Dans cet exemple, la tumeur est dominée par une 

population de cellules néoplasiques épithélioïdes atypiques.(110) 
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2.4. Tumeurs de la gaine du nerf périphérique : 

La tumeur maligne mélanotique de la gaine nerveuse, auparavant appelée schwannome 

mélanotique et considérée comme une tumeur intermédiaire, est désormais reconnue dans l’OMS 

2020 comme une véritable tumeur maligne. 

Histologiquement, elle est constituée de cellules fusiformes et épithélioïdes disposées en 

nappes ou en courts faisceaux, dotées d’un cytoplasme éosinophile à amphophile, de noyaux 

ronds souvent munis de pseudo-inclusions, et d’une pigmentation mélanique variable, parfois très 

abondante. Des corps psammomateux sont observés dans environ la moitié des cas. 

En immunohistochimie, la tumeur exprime fortement les marqueurs S100, SOX10, HMB45 

et MelanA, confirmant sa double différenciation nerveuse et mélanocytaire.(110) 

 

Figure 48 : Tumeur maligne mélanotique de la gaine nerveuse.On observe des cellules 

fusiformes disposées dans un stroma fibreux, avec une importante accumulation de pigment 

mélanique.(110) 
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2.5. Tumeurs de différenciation incertaine : 

Les tumeurs à cellules fusiformes avec réarrangement NTRK, nouvelle entité de l’OMS 2020, 

montrent un spectre histologique allant : 

d’une forme de type lipofibromatose faite de cellules fusiformes monomorphes, infiltrant 

le tissu adipeux et co-exprimant S100 et CD34,à des formes solides plus cellulaires, parfois de 

haut grade, pouvant imiter une tumeur maligne des gaines nerveuses, souvent associées à un 

stroma collagène hyalinisé.Plus rarement, une architecture myopéricytomateuse est observée. 

En immunohistochimie, ces tumeurs expriment pan-TRK (non spécifique), avec une 

expression variable de S100 et CD34 selon le sous-type. 

 

Figure 49 : Tumeur NTRK-positive ressemblant à une tumeur des gaines nerveuses 

périphériques. 

On observe une prolifération très cellulaire de cellules fusiformes, organisée en faisceaux. 
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2.6. Sarcomes indifférenciés à petites cellules rondes des os et tissus mous : 

L’OMS 2020 introduit un chapitre distinct consacré aux sarcomes à cellules rondes des 

tissus mous et des os, constituant une avancée majeure. Cette nouvelle section inclut le sarcome 

d’Ewing, prototype du groupe, mais aussi trois entités distinctes définies par des altérations 

moléculaires spécifiques : 

Les sarcomes à fusion EWSR1-non ETS, 

Les sarcomes avec réarrangement CIC, 

Les sarcomes avec réarrangement BCOR. 

Malgré un chevauchement morphologique, chaque entité présente des caractéristiques 

histologiques orientant vers le type moléculaire : les sarcomes CIC montrent un pléomorphisme 

focal ou une morphologie épithélioïde, les sarcomes BCOR tendent vers une architecture fusiforme, 

tandis que les sarcomes NFATC2 et PATZ1 peuvent présenter respectivement des aspects 

épithélioïdes ou ronds/ovoïdes sur un  fond scléreux. 

Compte tenu de leur extrême rareté, une prise en charge dans des centres experts ou 

réseaux spécialisés est recommandée pour limiter les erreurs diagnostiques et optimiser le 

traitement, d’autant que ces sarcomes présentent des réponses à la chimiothérapie et des 

pronostics différents. 
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V. Stadification pTNM : 

La stadification pTNM (pathological Tumor, Node, Metastasis) correspond à la stadification 

pathologique des tumeurs malignes, établie après l’analyse de la pièce opératoire. Contrairement 

à la stadification clinique (cTNM), fondée sur l’examen clinique et l’imagerie, la pTNM s’appuie sur 

des données anatomopathologiques objectives permettant une évaluation plus précise de 

l’extension tumorale. Elle repose sur l’examen histologique de la tumeur primaire pour déterminer 

son extension et sa taille (pT), la recherche d’un envahissement ganglionnaire (pN), la confirmation 

éventuelle de métastases pathologiques (pM) et l’intégration du grade histopronostique (G), 

indispensable dans la stratification des sarcomes selon l’AJCC et l’UICC. Ainsi, la pTNM constitue 

un outil fondamental pour affiner le pronostic et guider les décisions thérapeutiques, 

conformément aux recommandations internationales.(111,112) 

La stadification TNM ne s’applique qu’aux tumeurs mésenchymateuses malignes ou à 

comportement incertain présentant un potentiel métastatique, incluant les sarcomes des tissus 

mous. Son utilisation nécessite une confirmation histologique de la maladie ainsi qu’une 

stratification des cas selon le type histologique et le grade tumoral, paramètres essentiels à 

l’évaluation pronostique.(112) 

Certaines entités ne sont toutefois pas incluses dans cette stadification en raison de leur 

comportement biologique particulier ou d’une évolution naturelle incompatible avec le système 

TNM. Il s’agit notamment : 

➢ Du sarcome de Kaposi, 

➢ Du dermatofibrosarcome de Darier et Ferrand (dermatofibrosarcoma protuberans), 

➢ De la fibromatose desmoïde (desmoid tumour), 

➢ Des sarcomes développés à partir de la dure-mère ou du tissu cérébral, 
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➢ Et de l’angiosarcome, exclu car son évolution clinique ne correspond pas aux principes de 

stadification du TNM.(112) 

Tableau XXX: Stadification pathologique pTNM des sarcomes des tissus mous (STM) selon l’AJCC, 

8ᵉ édition(112) 

T – Tumeur primitive 

pTX La tumeur primitive ne peut être évaluée 

pT0 Absence de preuve de tumeur primitive 

Extrémités et tronc superficiel 

pT1 Tumeur ≤ 5 cm 

pT2 Tumeur > 5 cm et ≤ 10 cm 

pT3 Tumeur > 10 cm et ≤ 15 cm 

pT4 Tumeur > 15 cm 

Rétropéritoine 

pT1 Tumeur ≤ 5 cm 

pT2 Tumeur > 5 cm et ≤ 10 cm 

pT3 Tumeur > 10 cm et ≤ 15 cm 

pT4 Tumeur > 15 cm 

Tête et cou 

pT1 Tumeur ≤ 2 cm 

pT2 Tumeur > 2 cm et ≤ 4 cm 

pT3 Tumeur > 4 cm 

pT4a Invasion de l’orbite, base du crâne/dure-mère, viscères du 

compartiment central, squelette facial ou muscles ptérygoïdiens 

pT4b Invasion du parenchyme cérébral, enserrement de la carotide, invasion 

des muscles prévertébraux ou atteinte du SNC par extension périneurale 

Viscères thoraciques et abdominaux 

pT1 Tumeur limitée à un seul organe 

pT2a Invasion de la séreuse ou du péritoine viscéral 

pT2b Extension microscopique au-delà de la séreuse 

pT3 Invasion d’un organe adjacent ou extension macroscopique au-

delà de la séreuse 

pT4a Tumeur multifocale avec ≤ 2 sites dans un même organe 

pT4b Tumeur multifocale avec > 2 et ≤ 5 sites 

pT4c Tumeur multifocale avec > 5 sites  
Les tumeurs stromales gastro-intestinales 
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pT1 Tumeur ≤ 2 cm 

pT2 Tumeur > 2 cm et ≤ 5 cm 

pT3 Tumeur > 5 cm et ≤ 10 cm 

pT4 Tumeur > 10 cm 

N – Ganglions lymphatiques régionaux 

pNX Les ganglions régionaux ne peuvent être évalués 

pN0 Absence de métastases ganglionnaires régionales 

pN1 Présence de métastases ganglionnaires régionales 

M- Métastases à distance 

pM1 présence de métastases à distance confirmées 

microscopiquement 
 

Tableau XXXI: Grade histopronostique (G) des sarcomes des tissus mous(112) 

GX Grade non évaluable 

G1 Tumeur bien différenciée 

G2 Tumeur moyennement différenciée 

G3 Tumeur peu différenciée 

G4 Tumeur indifférenciée 

 

NB : La gradation histopathologique des tumeurs stromales gastro-intestinales (GIST) 

repose principalement sur l’évaluation du taux mitotique, paramètre déterminant du 

comportement biologique et du risque évolutif. Elle distingue deux catégories : 

➢ Faible taux mitotique : ≤ 5 mitoses par 5 mm² 

➢ Haut taux mitotique : > 5 mitoses par 5 mm² (112) 
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La stadification TNM permet d’établir une stadification pronostique intégrant l’extension 

tumorale (T), l’atteinte ganglionnaire (N), la présence de métastases (M) et le grade 

histopronostique (G). 

Tableau XXXII: Stadification des sarcomes des tissus mous des extrémités et du tronc selon AJCC 

8ème édition (112) 

 

NB : Il n’existe pas de stadification pour les sarcomes des tissus mous de la tête et du cou, 

ni pour ceux des viscères thoraciques et abdominaux.(112) 

Tableau XXXIII: Stadification des GIST selon AJCC 8ème édition.(112) 
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VI. Traitement : 

Le traitement des sarcomes des tissus mous repose avant tout sur une prise en charge 

multidisciplinaire dans des centres spécialisés. 

1. Traitement chirurgical : 

La chirurgie est le traitement de référence des STM de l’adulte localisés. Elle doit être 

réalisée par un chirurgien expert en sarcomes. 

Le geste standard est une large exérèse (R0) : retrait de la tumeur avec un marge de tissu 

sain autour. La marge minimale dépend du sous-type histologique, des traitements préopératoires 

et d’éventuelles barrières anatomiques protectrices (fascia, périoste...). 

En cas de marge positive (R1) : une reprise chirurgicale est recommandée si faisable sans 

morbidité majeure. 

En cas de marge macroscopiquement positive (R2) : réintervention obligatoire dans un 

centre expert, parfois après traitement préopératoire. L’amputation est exceptionnelle, réservée 

aux tumeurs non résécables par une chirurgie conservatrice.(58,105,113) 

2. Radiothérapie : (41,51,105) 

Il s'agit surtout de la radiothérapie externe qui est en règle associée à une exérèse 

chirurgicale. Elle peut être préopératoire, mais est surtout utilisée en postopératoire. 

Elle est recommandée après la chirurgie pour les sarcomes de haut grade et les tumeurs 

profondes > 5 cm, car elle diminue le risque de récidive locale. Certaines indications particulières 

doivent être discutées en RCP, notamment pour les tumeurs superficielles > 5 cm ou profondes < 

5 cm. 
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Elle n’est pas nécessaire lorsqu’une résection compartimentale complète avec marges 

saines est obtenue. Le choix entre une radiothérapie préopératoire ou postopératoire dépend du 

risque de complications : la préopératoire induit moins de séquelles tardives mais davantage de 

complications immédiates, tandis que la postopératoire est privilégiée en cas de mauvaise 

cicatrisation attendue. Le schéma habituel consiste en 50 Gy en 1,8–2 Gy/fraction, avec un boost 

jusqu’à 66 Gy selon les marges. 

En dehors de la radiothérapie externe, d'autres techniques peuvent être, dans certains cas 

particuliers, utilisées : curiethérapie interstitielle nécessitant la mise en place de gaines vectrices 

au moment de la chirurgie ; cette technique permet de réaliser une meilleure protection des tissus 

sains et est utile surtout pour les extrémités lorsque l'exérèse chirurgicale ne peut être complète 

pour des raisons anatomiques. 

3. La chimiothérapie : 

La chimiothérapie adjuvante n’est pas un traitement standard dans les sarcomes des tissus 

mous en raison d’un bénéfice global limité. Elle peut toutefois être envisagée au cas par cas chez 

les patients à haut risque, notamment en présence d’une tumeur de haut grade, profonde et 

supérieure à 5 cm. La chimiothérapie peut également être utilisée en préopératoire pour réduire 

le volume tumoral et faciliter la chirurgie. Les protocoles utilisés sont ceux validés dans la maladie 

avancée, principalement à base de doxorubicine ± ifosfamide. Il est essentiel de souligner qu’une 

chimiothérapie ne doit jamais suppléer une chirurgie inadéquate, la qualité de l’exérèse restant le 

facteur pronostique majeur. 

4. La thérapie ciblée :(11,114) 

Ces vingt dernières années, une meilleure compréhension des voies de signalisation et des 

altérations moléculaires impliquées dans la sarcomagenèse a permis le développement de 

nombreuses thérapies ciblées, qui complètent désormais l’arsenal thérapeutique. Celles-ci 

peuvent être schématiquement regroupées en trois catégories : 
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1. Les thérapies ciblées approuvées (comme plusieurs inhibiteurs de tyrosine kinases, d’EZH2, 

de mTOR, ou d’enzymes de fusion TRK), 

2. Les thérapies ciblées non encore approuvées, mais déjà utilisées en pratique ou évaluées 

dans des essais cliniques, 

3. Et les agents en cours de développement, dirigés contre des altérations génétiques 

spécifiques (amplification de MDM2/CDK4, fusions NTRK, anomalies TSC1/TSC2, perte 

d’INI1, etc.). 

Ces approches, fondées sur le profil moléculaire tumoral, ouvrent la voie à une prise en 

charge plus personnalisée des sarcomes des tissus mous. 

5. L’immunothérapie :(115) 

L’immunothérapie suscite un intérêt croissant dans les sarcomes des tissus mous, mais 

son utilisation n’est pas encore standardisée dans la plupart des cas. Les inhibiteurs de points de 

contrôle immunitaire (ex. pembrolizumab, nivolumab) montrent un bénéfice global limité dans les 

populations non sélectionnées. Certains sous-types, notamment le sarcome alvéolaire des parties 

molles , présentent toutefois des réponses plus fréquentes et durables, ce qui a conduit à 

l’approbation de l’atézolizumab spécifiquement pour ce sarcome. 

VII. Pronostic des STM :(10,113) 

Le pronostic des sarcomes des tissus mous (STM) dépend d’un ensemble de facteurs 

clinico-pathologiques étroitement liés. Les déterminants majeurs sont le grade histologique, la 

taille tumorale, la profondeur, la localisation anatomique, la résecabilité et la présence de 

métastases au diagnostic. 

Le grade FNCLCC constitue le facteur pronostique le plus puissant, conditionnant à la fois 

le risque de récidive locale et de dissémination métastatique. 
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Les tumeurs de grande taille (>5 cm), profondes et situées dans des régions 

anatomiquement complexes (membres proximaux, pelvis, rétropéritoine) présentent un risque 

plus élevé de récidive et de mortalité. 

La qualité de la résection chirurgicale, notamment l’obtention de marges R0, influence 

également fortement la survie. 

Enfin, la présence de métastases d’emblée, observée dans 10 à 20 % des cas selon les 

séries, est associée à un pronostic péjoratif, malgré les progrès des chimiothérapies et traitements 

ciblés. 

Une prise en charge multidisciplinaire dans des centres experts améliore significativement 

les résultats oncologiques, grâce à une meilleure standardisation diagnostique et thérapeutique. 
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Effectif conséquent : série de 171 cas, représentant l’une des plus grandes cohortes 

monocentriques de sarcomes des tissus mous rapportées au Maroc. 

Longue période d’étude : collecte étendue sur 14 ans (2011–2024), permettant une analyse 

évolutive et représentative des STM dans notre contexte. 

Analyse anatomopathologique détaillée, reposant sur l’étude morphologique standard 

complétée par l’étude immunohistochimique et, dans certains cas, par des investigations 

moléculaires, conformément aux recommandations internationales. 

Classification des tumeurs selon le référentiel OMS 2020, garantissant une mise à jour 

diagnostique et une comparabilité avec les séries internationales récentes. 

Description précise des caractéristiques épidémiologiques locales (âge, sexe, délais 

diagnostiques, siège tumoral), contribuant à une meilleure connaissance des STM dans la 

population marocaine. 

Mise en évidence de particularités propres à notre série, notamment la répartition des types 

histologiques, la fréquence des tumeurs à différenciation incertaine et les délais de consultation. 
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Notre étude présente plusieurs limites qu’il convient de souligner : 

1- Accès restreint aux données cliniques et paracliniques : La réalisation de ce travail au sein 

d’un service d’anatomie pathologique a limité la disponibilité des informations cliniques, 

radiologiques et thérapeutiques, réduisant ainsi la possibilité d’une analyse clinico-

pathologique intégrée. 

2- Les données cliniques ont été extraites principalement des bons d’examen 

anatomopathologiques, dont le remplissage était souvent partiel ou hétérogène, entraînant 

un risque de sous-déclaration ou de perte d’informations pertinentes. 

3- Manque de données de suivi : L’absence quasi systématique d’informations sur l’évolution, 

les récidives et la survie des patients a empêché toute analyse pronostique, pourtant 

fondamentale dans l’évaluation des sarcomes des tissus mous. 

4- Biais de sélection : Le recrutement étant exclusivement basé sur les échantillons reçus en 

anatomopathologie, l’échantillon étudié pourrait ne pas représenter l’ensemble des 

sarcomes diagnostiqués dans la population générale, exposant ainsi l’étude à un biais de 

représentativité. 
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Les sarcomes des tissus mous constituent un ensemble tumoral rare et particulièrement 

hétérogène, dont le diagnostic repose sur une analyse intégrée des données cliniques, 

histopathologiques, immunohistochimiques et, moléculaires. 

La classification OMS 2020 a permis d’harmoniser et d’actualiser la nomenclature de ces 

tumeurs en s’appuyant sur les avancées de la biologie moléculaire, offrant une meilleure 

compréhension de leurs profils génétiques et affinant ainsi les critères diagnostiques et 

nosologiques. 

Parallèlement, le système de gradation FNCLCC, fondé sur la différenciation tumorale, 

l’index mitotique et la nécrose tumorale, demeure un outil essentiel pour évaluer le degré 

d’agressivité des sarcomes et prédire leur comportement clinique. Son utilisation standardisée 

contribue à améliorer la stratification pronostique et à guider les décisions thérapeutiques. 

Dans ce contexte, notre étude apporte une contribution locale à la caractérisation des 

sarcomes des tissus mous, en mettant en évidence leur diversité histologique, leurs particularités 

épidémiologiques et les défis diagnostiques qu’ils soulèvent dans notre pratique quotidienne. Elle 

souligne également l’importance d’une démarche diagnostique rigoureuse et d’une corrélation 

anatomoclinique systématique pour optimiser la précision et la qualité du diagnostic. 

Malgré les progrès réalisés, les sarcomes des tissus mous demeurent un défi majeur pour 

les pathologistes et l’ensemble des équipes impliquées. L’évolution continue des classifications, 

l’intégration des données moléculaires et le développement de nouvelles approches 

thérapeutiques constituent des perspectives essentielles pour améliorer la prise en charge et le 

pronostic de ces patients. 
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Conduite à tenir pratique pour le diagnostic 

histopathologique des STM 

N.B: 

Tumeurs adipocytaires : Indications de la réalisation de la FISH MDM2 : 

-Tumeurs adipocytaires avec atypies équivoques  

-Lésions récurrentes  

-Lésions profondes sans atypies ≥ 15 cm  

-Tumeurs adipocytaires intra-abdominales ou rétro –péritonéales sans atypie cytologique 
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Résumé 

Les sarcomes des tissus mous (STM) constituent un groupe hétérogène et rare de tumeurs 

d’origine mésenchymateuse, représentant moins de 1 % des néoplasmes malins de l’adulte. Leur 

diagnostic demeure complexe en raison de leur diversité morphologique et de la possible 

similitude entre plusieurs entités. La classification OMS 2020 a apporté une mise à jour majeure 

en redéfinissant les sous-types sur la base des avancées morphologiques, immunohistochimiques 

et moléculaires. Parallèlement, le système de gradation FNCLCC reste l’outil de référence pour 

évaluer l'agressivité tumorale et orienter la prise en charge. 

Le but de notre étude est de déterminer les aspects épidémiologiques et 

anatomopathologiques des STM. Nous rapportons 171 cas de STM colligés au service d’anatomie 

pathologique du CHU Mohammed VI, à Marrakech sur une période de 14ans (Janvier 2011 et-

Décembre 2024). L’âge moyen de nos patients était de 43ans(2-92ans) avec une prédominance 

masculine (sex. Ratio H/F : 1,41). Le délai moyen de consultation était de 12 mois. Le sarcome 

siégeait au niveau: des membres (44%), du tronc (27%), de la tête et du cou (13%), du pelvis et du 

rétropéritoine (16%). Les signes cliniques étaient dominés par une tuméfaction des parties molles, 

retrouvée dans 71 % des cas. Par ailleurs, 63 % des tumeurs présentaient une taille supérieure à 

5cm au moment du diagnostic. Sur le plan anatomopathologique, le matériel d’étude était dominé 

par les pièces opératoires (55 %), suivies de biopsies chirurgicales (17,5 %), de biopsies exérèses 

(15,8 %) et de biopsies percutanées (11,7 %). La démarche diagnostic reposait principalement sur 

l’analyse intégrée des données cliniques et radiologiques, de l’étude morphologique 

standard complétée par IHC et dans certaines situations par des investigations moléculaires. 

. L’étude anatomopathologique a révélé une prédominance des tumeurs à différenciation 

incertaine (25 %), suivies des tumeurs adipocytaires malignes (20 %) et des tumeurs 

fibroblastiques/myofibroblastiques malignes (13 %). 
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Le grade FNCLCC a été déterminé dans 34 % des cas : 15,5 % des tumeurs étaient de grade 

1, 60,4 % de grade 2 et 24,1 % de grade 3, traduisant la prédominance des grades intermédiaires 

et élevés.  

Les résultats obtenus concordent globalement avec ceux rapportés dans la littérature, tout 

en révélant certaines particularités propres à notre série, notamment concernant la répartition des 

types histologiques, les délais diagnostiques et le siège de la tumeur. Ces spécificités mettent en 

évidence la nécessité de promouvoir des études multicentriques à l’échelle nationale afin d’affiner 

la connaissance épidémiologique des sarcomes des tissus mous et d’en optimiser la prise en 

charge au Maroc. 
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Abstract 

Soft tissue sarcomas (STS) constitute a rare and heterogeneous group of malignant tumors 

of mesenchymal origin, accounting for less than 1% of adult malignant neoplasms. Their diagnosis 

remains challenging due to their marked morphological diversity and the frequent overlap between 

different entities. The 2020 WHO classification introduced major updates by redefining histological 

subtypes based on advances in morphological, immunohistochemical, and molecular findings. In 

parallel, the FNCLCC grading system remains the reference tool for assessing tumor 

aggressiveness and guiding therapeutic management. 

The aim of our study was to describe the epidemiological and anatomopathological features 

of soft tissue sarcomas. We report a series of 171 STS cases collected in the Department of 

Pathology at Mohammed VI University Hospital in Marrakech over a 14-year period (January 2011 

to December 2024). The mean age of patients was 43 years (range: 2–92 years), with a male 

predominance (male-to-female ratio: 1.41). The mean consultation delay was 12 months. Tumors 

were mainly located in the limbs (44%), followed by the trunk (27%), head and neck (13%), pelvis, 

and retroperitoneum (16%). Clinically, the most common presentation was a soft tissue mass, 

observed in 71% of cases. Tumor size exceeded 5 cm at diagnosis in 63% of patients. 

From an anatomopathological standpoint, surgical specimens represented the majority of 

the material analyzed (55%), followed by surgical biopsies (17.5%), excisional biopsies (15.8%), and 

percutaneous biopsies (11.7%). The diagnostic approach relied primarily on an integrated analysis 

of clinical and radiological data, standard histopathological examination, complemented by 

immunohistochemistry and, in selected cases, molecular investigations. 

Histopathological analysis revealed a predominance of tumors of uncertain differentiation 

(25%), followed by malignant adipocytic tumors (20%) and malignant fibroblastic/myofibroblastic 

tumors (13%). FNCLCC grading was available in 34% of cases: 15.5% were grade 1, 60.4% grade 2, 

and 24.1% grade 3, indicating a predominance of intermediate and high-grade tumors. 
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Overall, our results are consistent with data reported in the literature, while highlighting 

specific features of our series, particularly regarding histological distribution, diagnostic delay, 

and tumor location. These findings underscore the need to promote multicenter studies at the 

national level in order to improve epidemiological knowledge of soft tissue sarcomas and optimize 

their management in Morocco. 
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 ملخص 

مجموعةًّنادرةًّ (STM) ساركوماتّالأنسجةّالرخوةّّوأّّأورامّالأنسجةّالرخوةّالخبيثةّّّتعَُد ّ

ّمنّّ أّقل  إّذّتمث ل اّلميزنشيمي، اّلأصل اّلخبيثةّذات اّلأورام اّلأورام1ّّوغيرّمتجانسةّمن ٪ّمنّمجمل

عهاّالمورفولوجيّالكبيرّوإمكانيةّالتشابهّ ّتشخيصهاّمعق داًّنظرًاّلتنو  الخبيثةّلدىّالبالغين.ّويظل 

2020ّمنظمةّالصحةّالعالميةّلسنةّّّّبينّالعديدّمنّالكياناتّالنسيجيةّالمختلفة.ّوقدّأسهمّتصنيفّ

فيّإحداثّتحديثٍّجوهري،ّمنّخلالّإعادةّتعريفّالأنماطّالفرعيةّاعتماداًّعلىّالتقد مّالمحق قّّ

فيّالمعاييرّالمورفولوجيةّوالكيمياءّالمناعيةّالنسيجيةّوالبيولوجياّالجزيئية.ّوبالتوازيّمعّذلك،ّّ

ج التدر  نظامّ ّ ال FNCLCC يظل  المرجعيةّ وتوجيهّّالأداةّ الورمّ شراسةّ درجةّ لتقييمّ معتمدةّ

 استراتيجيةّالتدبيرّالعلاجيّ

تهدفّدراستناّإلىّتحديدّالخصائصّالوبائيةّوالتشريحيةّالمرضيةّلساركوماتّالأنسجةّّ

ّّ .(STM) الرخوة الدراسة هذهّ في171ّّّّشملتّ جُمِعتّ الرخوةّ الأنسجةّ ساركوماتّ منّ حالةّ

اّلسادسّبمراكش،ّوذلكّخلالّفترةّ اّلجامعيّمحمد اّلاستشفائي اّلمرضيّبالمركز اّلتشريح مصلحة

سنة43ّّّّ(.ّبلغّمتوسطّعمرّالمرضى2024ّّإلىّديسمبر2011ّّّّسنةّ)منّيناير14ّّّّامتد تّعلىّّ

(.ّوكان1.41ّّةّللجنسّالذكريّ)نسبةّالذكورّإلىّالإناثّ=ّّسنة(،ّمعّغلبةّواضح92ّّّ–2)المدى:ّّ

 .شهرًا12ّمتوسطّمدةّالتأخرّفيّالاستشارةّ

( الأطرافّ أساسًاّعلىّمستوىّ الساركوماتّ الجذعّ)44تمركزتّ تلتهاّ ثم%27ّّ(،ّ ّ،)%

%.16ّ%(،ّفيّحينّشك لتّالإصاباتّالحوضيةّوالخلفّصفاقيةّنسبة13ّمنطقةّالرأسّوالعنقّ)

فّيّّ لّوحظت اّلرخوة، اّلأنسجة فّي بّوجودّكتلة اّلغالب اّلعرض تّمي ز اّلسريري، اّلصعيد %71ّّوعلى

 .%ّمنّالمرضى63ّسمّعندّالتشخيصّفي5ّّجمّالورمّأكثرّمنّمنّالحالات.ّكماّبلغّح

ومنّالناحيةّالتشريحيةّالمرضية،ّكانّنوعّالعيناتّالمدروسةّيغلبّعليهّالنسيجّالجراحيّّ

(55( الجراحيةّ الخزعاتّ يليهّ ّ،)%17.5( الاستئصاليةّ الخزعاتّ ثمّ وأخيرًا%15.8ّّ(،ّ ّ،)%
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(ّ الجلدّ عبرّ المتكامل11.7ّّالخزعاتّ التحليلّ علىّ أساسًاّ التشخيصيّ النهجّ اعتمدّ وقدّ ّ.)%

بالكيمياءّّ مدع مةّ التقليدية،ّ المورفولوجيةّ الدراسةّ جانبّ إلىّ والشعاعية،ّ السريريةّ للمعطياتّ

 المناعيةّالنسيجية،ّوفيّبعضّالحالاتّبالتحاليلّالجزيئيةّ

%،25ّّأظهرتّالدراسةّالتشريحيةّالمرضيةّغَلَبَةّالأورامّذاتّالتمايزّغيرّالمحددّبنسبةّّ

%.13ّّ%،ّثمّالأورامّالليفية/الليفيةّالعضليةّالخبيثةّبنسبة20ّّتلتهاّالأورامّالشحميةّالخبيثةّبنسبةّّ

تمّتحديدّدرجة الحالات،ّحيثّكانت34ّّفيّّ FNCLCC وقدّ %ّمنّالأورامّمن15.5ّّ%ّمنّ

وّ الأولى،ّ و60.4ّالدرجةّ الثانية،ّ الدرجةّ منّ غَلَبَة%24.1ّّّ يعكسّ مماّ الثالثة،ّ الدرجةّ منّ ّ%

 .الدرجاتّالمتوسطةّوالعالية

وتتوافقّالنتائجّالمتحصَّلّعليهاّبوجهّعامّمعّماّوردّفيّالأدبياتّالعلمية،ّمعّإبرازّبعضّّ

فيّ التأخرّ ومددّ النسيجية،ّ الأنماطّ بتوزيعّ يتعل قّ فيماّ سيماّ لسلسلتنا،ّلاّ الممي زِةّ الخصوصياتّ

اّلورم دّراساتّمتعددةّّ .التشخيص،ّوتموضع إّجراء تّشجيع اّلخصوصياتّعلىّضرورة وتؤكدّهذه

الرخوةّّ الأنسجةّ بساركوماتّ الوبائيةّ المعرفةّ تحسينّ بهدفّ الوطني،ّ الصعيدّ علىّ المراكزّ

 وتحسينّتدبيرهاّالعلاجيّبالمغربّ
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Fiche d’exploitation :  

I. IDENTITE : 

▪ Nom : …………………………… 

▪ Prénom :…………………………. 

▪ Age :………………………………. 

▪ Sexe :……………………………... 

▪ Origine :…………………………… 

▪ Profession :…..…………………….. 

II.   ANTECEDANTS : 

A- Personnels : 

1- Médicaux : 

Diabète : □ Neurofibromatose : □ 

HTA : □ Rétinoblastome :  □ 

Néoplasie : □ Traumatisme au niveau du site de la tumeur : □ 

Sd de Li fraumen □ Autres : …………………………………………….. 

Infections virales et immunodéficience : □  

 

2-  Chirurgicaux :………………………………………………………………………. 

3-  Toxique : 

a- Tabagisme : □ 

b- Radiothérapie : □ 

c- Chimiothérapie : □ 

 d-   Autres : ………………... 

 



Sarcomes des tissus mous :                                                                                                          

Expérience du service d’anatomie pathologique du CHU Mohammed VI de Marrakech. 

140 

B- Familiaux : 

• Cas similaire dans la famille :  □ 

• Autres : …………………………. 

III.   ETUDE CLINIQUE : 

1- Histoire de la maladie : 
 

Délai diagnostique :………………………………………………………………………………. 

Douleur □ Inflammatoire □ Mécanique □ Mixte □ 

Limitation de la 

mobilité 

□ Tuméfaction  

 

□ Adénopathie  

 

□  

Fièvre   □ Amaigrissement □ Anorexie □ Asthénie 

 

□ 

Métastase □ Siège : Pleuropulmonaire □ Hépatique □ 

                                                         Autres: …………    

 

     2- Signes cliniques : 

a) Siège : 

➢ Membre inférieur :                               droit       □        gauche :  □ 

➢ Membre supérieur :                              droit       □        gauche :  □                         

➢ Tronc :                                                                 □ 

➢ Tête et cou :                                                 □ 

➢ Rétropéritoine :                                                    □ 

b) Dimensions initiales :                          < 5cm     □         ≥ 5cm    □ 

c) Signes inflammatoires                         oui   □             non    □  

d)  Fixité :                                                        oui    □             non    □ 

e)  Signes de compression locorégionale :     oui   □             non    □ 

f)  Examen pleuro pulmonaire : …………………………………………………………… 
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g) Examen abdominal : ……………………………………………………………………..                                       

h) Aires ganglionnaires : …………………………………………………………………….                                        

IV. Examens para cliniques : 

1-  Bilan radiologique : 

Radiographie standard : Faite □ Non faite □ 

 Normale  □ Anormale □ 

Anomalie : ……………………………………………………………………… 

Echographie : Faite □ Non faite □ 

 Normale  □ Anormale □ 

Anomalie : ……………………………………………………………………… 

TDM :                               Faite □ Non faite □ 

 Normale  □ Anormale □ 

Anomalie : ……………………………………………………………………… 

IRM : Faite □ Non faite □ 

 Normale  □ Anormale □ 

Anomalie : ……………………………………………………………………… 

Autres : …………………………………………………………………………… 

2- Bilan biologique : 

NFS+pq  □ VS □ CRP □ CPK □ Autres :……………………... 

 

V. Traitement néoadjuvant par chimiothérapie  

 

Oui  □ Non □      

 

VI. Etude anatomopathologique : 

1- Matériel d’étude : 

A-Biopsie :  
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Biopsie per cutanée : □ Biopsie chirurgicale : □ 

Biopsie exérèse : □ Cytoponction : □ 

Autres : …………………………………………………………………………………… 

B-Pièce opératoire : 

• Type :   Amputation □      Exérèse tumorale □     autres :……… 

2- Etude macroscopique : 

 

Les caractéristiques du néoplasme : 

A-Localisation tumorale :…………………………………………………………………………… 

B-Taille tumorale :…………………………………………………………………………………….. 

 

 

C-Aspect du 

néoplasme   

a- Aspect externe Homogène □ Hétérogène □      

b- Couleur : Blanc 

nacré       

□ Grisâtre  □ Brunâtre  □ Jaunâtre  □ Autre 

:…. 

c- Consistance : Ferme □ Dure □ Molle  □ Friable □  

d- Les limites tumorales :    Positives □ Négatives □    

e- Les remaniements :   Hémorragiques  □ Nécrotiques □ Fibreux  □  

                                                                   Autres :……………………………………………………… 

3-Etude microscopique :  

A- Etude histopathologique : 
a- Morphologie cellulaire :  

A cellules : Vacuolisées □   Fusiformes □   Epithélioides □   Pléomorphes □ 

Rondes □ 

b- Réponse à la chimiothérapie :     

• Pourcentage de cellules viables : 

• Pourcentage de nécrose : 

c-Marges chirurgicales :   saines □    lésionnelles □ 
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B- Grade FNCLCC :    grade 1  □    grade 2   □     grade 3   □    

 

C- Étude immunohistochimique : 

 

  

Anticorps Positif Négatif 

  Cytokératine (AE1/AE3)   

Desmine   

Myogénine /myo D1   

 H-caldesmone   

 S100   

 HMB45   

Melan-A   

 CD68   

 CD31   

HHV8   

 CD34   

 CD117 (c-KIT)   

Vimentine   

MDM2   

CDK4   

SOX-10   

MIC2 (CD99)   

FLI-1   

ERG   

AML   

MUC4   

STAT6   

Autres:   
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D- Biologie moléculaire : 

❖ Technique :……………………………………………………………………  

❖ Résultats :…………………………………………………………………….. 

E- Type histologique (OMS2020) : 

 

I. Tumeurs adipocytaires malignes  Rhabdomyosarcome pléomorphe   

Liposarcome bien différencié   Rhabdomyosarcome à cellules fusiformes / 

sclérosant 

  

Liposarcome dédifférencié  Ectomésenchymome   

Liposarcome myxoïde  VII. Tumeurs stromales gastro-intestinales 

malignes 

  

Liposarcome pléomorphe  Tumeurs stromales gastro-intestinales   

Liposarcome pléomorphe myxoïde  VIII. Tumeurs chondro-osseuses malignes   

II. Tumeurs fibroblastiques / 

myofibroblastiques malignes 

 Ostéosarcome, extrasquelettique   

Tumeur fibreuse solitaire, maligne  IX. Tumeurs des gaines des nerfs périphériques   

Dermatofibrosarcome   Tumeur maligne de la gaine nerveuse périphérique   

Fibrosarcome NOS  Tumeur maligne mélanotique de la gaine nerveuse   

Myxofibrosarcome  Tumeur à cellules granuleuses, maligne   

Sarcome fibromyxoïde de bas grade  Périnévrite, maligne   

Fibrosarcome épithélioïde sclérosant  X. Tumeurs de différenciation incertaine   

III. Tumeurs dites fibrohistiocytaires 

malignes 

 Tumeur mésenchymateuse phosphaturique, 

maligne 

  

Tumeur à cellules géantes ténosynoviale 

maligne 

 Néoplasme à cellules fusiformes réarrangé par 

NTRK 

  

IV. Tumeurs vasculaires malignes  Sarcome synovial   

 Hémangioenodthéliome épithéliode  Sarcome épithélioïde (variante proximale et 

classique) 

  

Hémangioenodthéliome  Sarcome  alvéolaires des parties molles   

Hémangioenodthéliome  Sarcome à cellules claires   

Hémangioenodthéliome  Chondrosarcome myxoïde extrasquelettique   

Sarcome de Kaposi   Tumeur à petites  desmoplastiques à cellules 

rondes  

  

Angiosarcome   Tumeur rhabdoïde   

V. Tumeurs des muscles lisses   Tumeur épithélioïde périvasculaire, maligne   

Léiomyosarcome inflammatoire  Sarcome intimal   

Léiomyosarcome  Tumeur fibromyxoïde ossifiante, maligne   

VI. Tumeurs des muscles striés 

malignes 

 Carcinome myoépithélial   

Rhabdomyosarcome embryonnaire  Sarcome indifférencié   

Rhabdomyosarcome alvéolaire  XI.  Sarcomes indifférenciés à petites cellules 

rondes des os et tissus mous 

  

  Sarcome d'Ewing   

  Sarcome à cellules rondes avec fusions EWSR1-

non-ETS 

  

  Sarcomes réarrangés par le CIC   

  Sarcome avec altérations génétiques BCOR   
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