Lettre a la rédaction

Une tumeur rare de la paroi thoracique
la tumeur fibreuse solitaire maligne

Mots-clés : Tumeur fibreuse solitaire. Plévre.

a tumeur fibreuse solitaire (TFS) est une tumeur
mésenchymateuse rare, généralement bénigne et de
siége ubiquitaire, qui a été décrite pour la premiére fois
au niveau de la plévre par Klemperer, en 1931 [1]. Nous
rapportons une nouvelle observation de TFS maligne,
de siége pleural.

Observation

Mile A. Ch..., agée de 18 ans, sans antécédent patholo-
gique, consultait pour douleur thoracique gauche rebelle
avec toux. L’examen physique ainsi que le bilan biologi-
que étaient sans anomalie. Une radiographie du thorax
montrait une volumineuse opacité, bien limitée, occu-
pant I’hémichamps pulmonaire supérieur gauche. La
fibroscopie bronchique ne notait pas d’anomalie. Un
examen tomodensitométrique révélait une tumeur parié-
tale gauche de 13 x 11 x 11 cm, centrée par les arcs
antéro-latéraux de la 1 et de la 2° c6tes. Ces derniers
étaient manifestement envahis. La tumeur comportait
une composante extra-thoracique, qui refoulait les mus-
cles pectoraux, et une composante endothoracique qui
s’étendait au médiastin, arrivant au contact de I'artére
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carotide primitive gauche, de I'artére sous-claviere gau-
che, de la crosse de I'aorte et du résidu thymique. Cette
tumeur gardait une interface réguliere avec ces structu-
res ainsi qu’avec le parenchyme pulmonaire adjacent
qu’elle comprimait. Le diagnostic de tumeur pariétale
maligne était posé, une biopsie chirurgicale était réali-
sée. L’'examen histologique révélait une tumeur par
endroits tres cellulaire, tant6t fasciculée (figure 1), tant6t
sans architecture particuliére (« pattern-less pattern »),
avec un fond fibro-hyalinisé abondant et une vasculari-
sation importante. Les cellules proliférantes étaient fusi-
formes, souvent atypiques. Dans les zones les plus
cellulaires, les mitoses étaient nombreuses et allaient
jusqu’a 11 mitoses par 10 grands champs. Les foyers
de nécrose étaient inexistants. Ces aspects morphologi-
ques étaient en faveur d’une TFS maligne, dont I'origine
serait pleurale pariétale. Une étude immuno-histochimi-
que confirmait ce diagnostic en montrant une positivité
diffuse et intense des cellules tumorales pour le CD34,
avec une négativité pour la protéine S100, I’actine mus-
culaire lisse et la desmine.

Devant le caractére résécable de la tumeur, une exérese
chirurgicale était décidée. Comme constaté a I'examen
tomodensitométrique, la tumeur comportait une compo-
sante extra-thoracique et une composante endo-thora-
cique. La tumeur était centrée par les 1 et 2° cotes,
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Figure 1. - Coupe histologique. Tumeur par endroits cellulaire,
d’architecture fasciculée. Présence d’une mitose sur ce champ
(fleche) (hématoxyline éosine ; x 250).

s’étendait au médiastin et comprimait le parenchyme
pulmonaire adjacent sans I’envahir. La tumeur était alors
réséquée en bloc, en emportant les 1™ et 2° cotes gau-
ches. La résection tumorale en bloc était trés hémorragi-
que et laborieuse, compte tenu de la proximité des
éléments vasculaires de I'apex.

La patiente est malheureusement décédée dans les sui-
tes immédiates d’un choc hypovolémique réfractaire.

A I'examen macroscopique, la tumeur était bien limitée
mais non encapsulée ; elle présentait une surface blan-
chatre, fasciculée, et mesurait 13 x 11 x 11 cm. Deux
segments de cOtes de 3 cm de long chacun y étaient
totalement enchassés. L’examen histologique a con-
firmé le diagnostic de TFS maligne, ainsi que I'envahis-
sement des cotes réséquées.

Discussion

Les TFS pleurales prennent généralement origine de la
pléevre viscérale. Elles sont rares, puisque seules
800 observations sont rapportées dans la littérature
entre 1931 et 2002 [2]. Elles représentent, par ailleurs,
10 % des tumeurs pleurales [1]. Il existe une discrete
prédilection féminine et pour la tranche d’age de 40 a
60 ans. Il ne semble pas exister de relation avec I’expo-
sition a I'amiante. Sur le plan clinique, les symptémes
sont présents dans 50 a 60 % des cas [3] et sont thora-
ciques (dyspnée, douleur et hémoptysie) et systémiques
(hypoglycémie, ostéoarthropathie hypertrophiante, fie-
vre, perte de poids et fatigue). La proportion de patients
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symptomatiques est plus importante en cas de TFS
maligne. L’irritation des structures envahies par la
tumeur ainsi que I'action paracrine de facteurs inconnus
secrétés par celle-ci expliqueraient, pour certains
auteurs, le syndrome paranéoplasique.

L’imagerie évoque généralement le diagnostic devant
une tumeur pleurale bien limitée. Ceci n’a pas été le cas
pour notre patiente ou c’est plutét le diagnostic de
tumeur pariétale qui a été posé, le point de départ étant
trés vraisemblablement la plévre pariétale.

La proportion de TFS maligne varie de 7 a 60 % selon les
criteres de malignité retenus par les différentes institu-
tions. Cependant, la plupart des auteurs s’accordent a
porter le diagnostic de malignité quand au moins 'un
des 4 criteres suivants est signalé [4] : 1- une activité
mitotique élevée (plus de 10 mitoses par 10 grands
champs), 2- une cellularité augmentée avec des noyaux
qui se chevauchent, 3- un pléomorphisme cellulaire, 4- la
présence de nécrose. Notre patiente présentait tous ces
critéres, sauf la nécrose.

L’absence de criteres de malignité n’est pas garante
d’'un comportement biologique bénin. En effet, il a été
rapporté un cas de TSF de sieége para-ovarien d’allure
histologique bénigne ayant métastasé aprés 6 ans
d’évolution, sans avoir récidivé au préalable ; la métas-
tase remplissait les critéres classiques de malignité [5].
Le traitement est chirurgical. Il n’existe pas encore de
consensus pour un traitement systémique pré- ou post-
opératoire pour la prise en charge des TFS malignes.
Au total, les TFS pleurales sont trés peu fréquentes et
rarement malignes. Dans ce cas, elles nécessitent une
exérese chirurgicale large et sont grevées d’un mauvais
pronostic, rejoignant celui des sarcomes.
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