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Introduction:-
Le synovialosarcome est une tumeur maligne mésenchymateuse primitive décrite pour la premiére fois en 1893,
qui représente 2.5 — 10.5 % de tous les cancers primitifs des tissus mous. [1].

Le synovialosarcome est considéré comme une tumeur issue de la synoviale suite a localisation para articulaire et
les similitudes histologique avec le tissu synoviale. Ceci explique d’ou vient le nom: synovialosarcome.
Néanmoins le synovialosarcome n’est pas 1ié aux tissus synoviaux, il est constitué de cellules
mésenchymateuses dédifférenciées, cette prolifération tumorale est associée a la translocation chromosomique t
(X;18) (p11; g11)[2,3.4].

Le sarcome synovial se développe essentiellement au niveau des jambes, des bras et des genoux, mais il peut
apparaitre avec un pourcentage de 5 a 10% dans la téte, le cou, le médiastin, la paroi abdominale, cesophage, et
rétropéritoine [5]. D’autres localisations inhabituelles ont été rapportées telles que :la peau, le sang vaisseaux, nerfs,
médiastin, cavité pleurale, prostate, rein [5], tube digestif, foie, et le carrefour aérodigestif [6 -10]. Le
synovialosarcome intra-abdominal primitif a ét¢ mentionné comme un cas rare dans plusieurs rapports. [11,12,13].

Dans cet article nous allons discuter un cas d'un patient de 31 ans qui s'est présenté avec une masse abdominale
a notre hopital, et qui s'est finalement avérée étre un  synovialosarcome intra-abdominal  primitif
apres I’exérése chirurgicale.

Observation Clinique:-

Il s’agit d’un patient de 31 ans, tabagique, sans antécédents médicaux notable ni familiaux, qui présentait depuis
mai 2020 une augmentation progressive du volume de I’abdomen, accompagnée de vomissements,
de douleurs abdominales diffuses, et amaigrissement de 15 kg en 6 mois. Une échographie abdominale réalisée
objectivait a présence des multiples formations kystiques intra-hépatiques, et abdomino pelviennes avec une ascite
de moyenne abondance faisant évoquer une hydatidose péritonéale. Une TDM faite le 25-02-2021 a objectivé
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la présence :
1. Un épanchementpéritonéal de grande abondance cloisonné réalisant un scalloping sur le foie et la rate
2. Multiple masses péritonéales mixtes a prédominance kystique réalisant un score de Sugarbaker de 28

Alors que le bilan biologique réalisé objectivait un taux normal des marqueurs tumoraux : ACE : 1.69
AFP : 3.32 CA19-9 : <2.00 avec une sérologie hydatique négative, mais la CRP était élevée : 152.36.

Figure 11:- Image montrant la présence de multiples Iésions kystiques et tissulaires intéressant toute
la cavité abdominal.
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Le dossier médical du patient a été discuté en réunion de concertation multidisciplinaire dont
la décision était : une chirurgie de cytoréduction avec biopsie pour I’examen
extemporané et une chimiothérapie intrapéritonéale. Pendant 1’exploration chirurgicale, nous avions
objectivé la présence de plusieurs masses kystiques et solides occupant toute la cavité abdominale.

Figure I11:- Image montrant I’aspect pré opéatoie et la distension abdominale.

Figure 1V:-
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Figure V:- Image montrant 1’aspect post opératoire de la tumeur aprés une chirurgie de cytoréduction.

Une biopsie adressée a I’examen extemporané a montré la présence d’une prolifération d’un processus tumoral peu
différencié nécessitant un complément d’immunohistochimie. La décision était de faire une chirurgie de
cytoréduction sans chimiothérapie hyperthermique vu 1’aspect macroscopique et 1’absence de 1’ascite gélatineuse
évoquant le pseudomyxome péritonéale. Les suites opératoires étaient marquées par I’apparition d’une éviscération
traité par raphie, et une insuffisance rénale aigue corrigée par la réhydratation. L’étude anatomopathologique de la
picce opératoire était en faveur d’un synovialosarcome monophasique grade 11 de FNCLCC.
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Discussion:-
étiologie et démographie

Le synovialosarcome est un terme impropre qui représente une tumeur ne ressemble au tissu synovial qu’a
microscope optique, et qui provient des cellules souches multipotentes capable de se différencier en structures
mésenchymateuses et ou épithéliales ce qui explique les différentes localisations extra-articulaires [14 - 19]. Le
synovialosarcome survient le plus souvent chez les jeunes, représentant environ 5-10 % de tous les sarcomes des
tissus mous mais environ 15 a 20 % des cas survient chez les adolescents et les jeunes adultes avec une incidence
estimée a 2.5 pour 100 000 [15,20,21].

Bien que la localisation la plus fréquente du synovialosarcome est la région périarticulaire (proche des grosses
articulations) en particulier les capsules articulaires, les gaines tendineuses, et les bourses, d’autres localisations
inhabituelles extra-articulaires ont été rapportées dans la littérature telles que : la paroi abdominale, la cavité
abdominale, le rétropéritoine, la téte, la région cervicale, les poumons, le médiastin, la plévre, le cceur, le rein, la
prostate, les vaisseaux, les nerfs ...[5 -10].

Etude clinique, radiologique, et anatomopathologique

Le synovialosarcome abdominal primitif se présente le plus souvent sous forme d’une masse indolore palpable de
croissance lente, dont la symptomatologie clinique (surtout les signes de compression) dépend du siége, et la taille
de la tumeur. Les métastases surviennent dans les 2 a 5 premieres années, elles sont présentes dans 16-25% des cas
en particulier au niveau des poumons, et moins fréquemment dans les ganglions lymphatiques et les os [19].

Méme si ’imagerie ne permet pas de confirmer le diagnostic, elle permet de le suspecter en cas de présence
d’une masse hétérogéne avec des zones nécrotico-hémorragiques et des calcifications  excentriques ou
périphériques. Ces calcifications sont présentes dans 30% des cas [22, 23]. Latomodensitométrie est
plus sensible que I’échographie abdominale car elle permet de détecter les calcifications ainsi que la
nécrose et les zones hémorragiques. Concernantl’imagerie par résonance magnétique (IRM) le
synovialosarcome apparait iso-intense a légérement hyper-intense sur les images pondérées en T1, et hyper-
intense aux muscles sur les images pondérées en T2 en raison de la présence d'un mélange de tissus
solide, Kkystique, fibreux et de stroma myxoide. Une hétérogénéité marquée et un rehaussement sont
fortement évocateurs d'un synovialosarcome, de méme que les résultats de la tomodensitométrie [22, 23]. Les
principaux diagnostics différentiels du synovialosarcome intra-abdominal sont les
fibrosarcomes, schwannomes malins, histiocytomes fibreux malins.

L’étude histologique aprés une biopsie ou une résection chirurgicale représente le seul moyen pour
confirmer le diagnostic d’un synovialosarcome. Les colorations immunohistochimiques les  plus
sensibles pour le synovialosarcome sont I'EMA, la cytokératine AE1/AES3 et la E-cadhérine, en association avec le
CD 34 négatif [17].

La positivitt & la Kkératine (environ 90% des cas), mesurée par I’immuno-marquage associé a
I’aspect histologique confirme le diagnostic positif d’un synovialosarcome [1]. Le synovialosarcome comporte
trois sous-types histologiques: monophasiques, biphasiques et le type peu différencié [1].

Le sous-type monophasique représente 50 a 60 % (le sous-type le plus courant) de toutes les lésions, il se
compose principalement de cellules fusiformes ressemblant & un  fibrosarcome, tandis que le
sous-type biphasique est composé d'une forme bimorphe, avec des composants mixtes fuseau et cellules
épithélioides [1,18]. Concernant le sous-type peu différencié est généralement de morphologie épithélioide
associé a des nécroses géographiques avec une activité mitotique élevée (15-20/10 champ). Ce sous-type
représente 15 & 25% de tous les synovialosarcomes [1].

Terrain génétique

Les aberrations chromosomiques spécifiques sont la translocation (X; 18) (p11.2: q11.2) trouvée dans 90% des SS et
la fusion du géne SYT sur le chromosome 18 avec soit SSX1 (67% des cas) soit SSX2 (33% des cas) sur le
chromosome X [19].
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Les tumeurs de sous types monophasiques expriment principalement la transcription de fusion SYT-SSX2 alors
que les tumeurs biphasiques portent principalement la transcription SYT-SSX1 [17].

Traitement et pronostic

L’exérese chirurgicale large reste le seul traitement curatif

Pour les tumeurs non métastatiques de petite taille < 5cm une exérése chirurgicale large est indiquée, alors que
les tumeurs de grandes tailles, localement avancées, ou métastatiques une chimiothérapie néoadjuvante semble
indiquée afin de diminuer le volume tumoral et autorise ainsi dans 61 a 80% des cas un geste chirurgicale
initialement impossible [24-26].

Une chimiothérapie adjuvante a pour but de réduire le taux de récidive et I’incidence des métastases [24,25].
Néanmoins la récidive varie toujours entre 28 % et 36 % [18].

Un suivi rapproché d'au moins tous les 3 mois pendant les 2 premiéres années puis semestriellement pendant
5 ans supplémentaires est recommandé en raison de la forte récidive locale [19].

La survie et le pronostic sont corrélés a la taille de la tumeur, au sous-type histologique, au taux de mitose,
au pourcentage de glandularité, a la nécrose tumorale et a l'invasion vasculaire. [27]

Le sous-type peu différencié comprend les cellules épithélioides avec une activité mitotique élevée ce qui
explique le grade élevé (3/3). Les synovialosarcomes monophasiques et biphasiques sont généralement de grade
intermédiaire (2/3).[18]

Conclusion:-

Le synovialosarcome intra-abdominal primitif est une tumeur agressive, rare, connue par son taux de récidive et
de mortalité élevé. Par conséquent Il faut y penser devant toute masse abdominale agressive car le pronostic dépend
de la prise en charge précoce.
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Figures

Figure | : image montrant I’aspect de scalloping du foie

Figure I1: Image montrant la présence de multiples Iésions kystiques et tissulaires intéressant toute la
cavité abdominale

Figure 111 : image montrant ’aspect pré opératoie et la distension abdominale

Figure 1V : aspect de la masse abdominale
Figure V : Image montrant 1’aspect post opératoire de la tumeur aprés une chirurgie de cytoréduction
Figure VI : Image montrant I’expression de AE1/AE3 par la tumeur
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