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RESUME

Nous rapportons deux observations de sarcome alvéolaire des 
parties molles particulières par leur association à une atteinte 
osseuse. L’une concernait une tumeur sus-claviculaire gauche 
chez une femme de 61 ans, et l’autre une tumeur de la main 
gauche chez un homme de 67 ans. L’atteinte osseuse évoquée 
sur les radiographies était confirmée histologiquement. Le 
traitement était chirurgical dans les deux cas, avec radiothérapie 
complémentaire dans un cas. Le sarcome alvéolaire des parties 
molles est une tumeur rare, de croissance locale lente et 
d’évolution indolente. Si les métastases en sont une 
complication fréquente, en revanche, les atteintes locales, en 
particulier osseuses sont moins bien documentées.
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ABSTRACT

We report two cases of alveolar soft part sarcoma associated 
with bone involvment. The first case concerned a 61-year old 
female patient with a left sus-clavicular mass and the second 
a 67-year old male patient with a tumor of the left hand. The 
bone involvment, observed on skeletal radiography, was 
histologically confirmed. Surgery was the treatment in both 
cases, followed by radiotherapy in one case. Alveolar soft part 
sarcoma is a rare soft tissue malignant tumor with a local 
slowly growing and pejorative prognosis. If metastasis of 
lung, brain and bone are often present at diagnosis, the local 
bone involvment is not well documented.
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INTRODUCTION

Le sarcome alvéolaire des parties molles (SAPM) est une 
tumeur rare au sein du vaste groupe des sarcomes. Son 
histogenèse reste controversée. Nous en rapportons deux cas 
avec localisation osseuse.

OBSERVATION N°1

Mme S.Z., 61 ans, était suivie depuis 1990 pour hypothyroïdie 
périphérique traitée par lévothyrox. En 1991, elle a été 
hospitalisée au Service de Dermatologie de l’Hôpital Ibn 
Rochd pour tumeur sus claviculaire gauche évoluant depuis 
deux ans auparavant. L’examen clinique montrait une tumeur 
arrondie rosâtre bourgeonnante de 3 cm de diamètre, à base 
infiltrée, à bordure irrégulière et ulcérée par endroits (fig. 1). 
La peau périphérique était inflammatoire. La tumeur était 
fixée au plan profond et siégeait au niveau de la région sus-
claviculaire gauche. Aucune adénopathie n’était palpable. La 
thyroïde était de volume normal et l’examen général ne 
décelait aucune particularité. A ce stade, étaient évoqués les 
diagnostics de sarcome, de carcinome spino-cellulaire ou de 
métastase cutanée de néo de la thyroïde. Deux biopsies 
cutanées montraient un épiderme à corps muqueux aminci, 
en regard d’un derme siège d’un œdème massif associé à de 
rares amas de cellules lymphocytaires émaillées de quelques 
cellules pigmentées. L’aspect était compatible avec le diagnostic 
de myxoedème. 

Une troisième biopsie de la tumeur montrait un derme 
massivement infiltré par une substance amorphe prenant les 
colorants de la mucine. Les radiographies osseuses en regard 
de la tumeur révélaient un aspect irrégulier de la corticale 
supérieure de la clavicule gauche pouvant être en rapport 
avec un envahissement tumoral osseux (fig. 2). A la 
radiographie pulmonaire, il existait une image parahilaire 
gauche compatible avec une adénopathie médiastinale.

L’échographie abdominale ne montrait aucune anomalie. La 
scintigraphie thyroïdienne n’était par réalisable du fait de la 
prise de lévothyrox. Le bilan biologique montrait une vitesse 
de sédimentation à 53 à la première heure ; le dosage des 
hormones thyroïdiennes révélait des valeurs basses sous 100 
mg de lévothyrox, conduisant à une augmentation des doses 
(150 mg/j).

A ce stade, il persistait une discordance entre l’aspect 
cliniquement tumoral de la lésion cutanée avec atteinte osseuse 
sous-jacente et l’aspect histologique de myxoedème. Une
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exérèse de la tumeur a été alors décidée, emportant 6 cm de 
la clavicule gauche. La fermeture de la perte de substance a 
été réalisée par un lambeau du grand dorsal. Les suites 
opératoires ont été marquées par une suppuration locale.
L’examen histologique de la pièce opératoire montrait un 
épiderme papillomateux, une tumeur dermique constituée 
d’alvéoles ou travées à grandes cellules polyclonales dont le 
cytoplasme était vitreux et abondant. On observait une 
anisocaryose marquée, avec un stroma hyalinisé inflammatoire. 
L’aspect était celui d’un sarcome alvéolaire montrant un 
envahissement des cavités médullaires par le processus tumoral, 
confirmant la localisation osseuse du sarcome alvéolaire. Une 
radiothérapie de type cobalt 60 a été réalisée en complément 
à la dose de 45 Grays. Le recul était uniquement de trois 
mois.

OBSERVATION N°2

M. M. A, 67 ans, originaire du Nord du Pays, a été hospitalisé 
au Service de Dermatologie de l’hôpital Ibn Rochd en Août 
1997 pour tumeur de la main gauche. Douze ans auparavant, 
soit en 1985, il avait eu une amputation de l’index gauche 

pour une tumeur probable dont l’histologie n’a pu être 
retrouvée. 

Quatre ans après l’amputation de l’index gauche, une récidive 
tumorale a eu lieu sur le moignon restant sans retentissement 
sur l’état général. La lésion avait augmenté de volume de plus 
en plus rapidement formant à l’examen une volumineuse 
tumeur arrondie de 20 cm de diamètre siégeant sur tout le 
dos de la main gauche et englobant le moignon restant de 
l’index gauche (fig. 3). Cette tumeur était de consistance 
élastique, rénitente par endroits, recouverte d’une peau normale 
sauf en son centre, où existait une petite ulcération croûteuse 
de 1 cm. Aucune douleur n’était présente à la palpation. Les 
aires ganglionnaires épitrochléennes et axillaires gauches 
étaient sans particularité, de même que l’examen général. 

A ce stade, une tumeur à point de départ tendineux ou synovial 
était évoquée, de malignité locale lentement évolutive. La 
biopsie cutanée, réalisée en regard de la 1ère commissure de 
la main gauche, révélait une prolifération tumorale maligne 
indifférenciée à cellules rondes. 

La radiographie osseuse de la main gauche montrait une 
énorme tumeur des parties molles avec destruction osseuse 
(fig. 4). 

Le bilan d’extension a révélé à l’échographie abdominale une 
image compatible avec soit un coussinet graisseux soit une 
métastase hépatique ; la tomodensitométrie abdominale n’a 
pas été acceptée par le malade. Le bilan sanguin usuel était 
normal en dehors d’une vitesse de sédimentation de 110 mm 
à la première heure. 

Une amputation du membre supérieur gauche a été alors 
préconisée au tiers moyen de l’avant-bras, mais ce niveau 
d’amputation a été refusé par le malade. Sous bloc plexique, 
l’amputation a été réalisée au tiers inférieur de l’avant bras 
gauche, avec des suites opératoires simples. 

L’histologie de la pièce opératoire confirmait le diagnostic de 
SAPM (fig. 5 et 6). 

Les suites opératoires immédiates étaient simples. Le malade 
ne s’est pas présenté aux consultations ultérieures malgré 
deux convocations.
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 Fig. 1. Obs n°1. Sarcome alvéolaire des parties molles (SAPM) : 
tumeur sus-claviculaire gauche.

 Fig. 2. Obs n°1. Radiographie de la région sus-claviculaire gauche : 
aspect irrégulier de la corticale supérieure.

 Fig. 3. Obs n°2. SAPM de la main 
gauche.

 Fig. 4. Obs n°2. Radiographie de la 
main gauche : tumeur des parties 

molles et destruction osseuse.
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DISCUSSION

Nous rapportons ces deux observations de SAPM particulières 
par leur association à une atteinte osseuse. Le SAPM est une 
tumeur de croissance locale lente et d’évolution indolente ; 
cette tumeur est très rare, estimée à moins de 1% de l’ensemble 
des sarcomes des parties molles (2, 7). Alors que la majorité 
des patients ont un âge jeune, variant de 15 à 35 ans (2, 3, 
5, 8), nos deux cas concernent des personnes âgées, ayant 
respectivement 61 et 67 ans. La prédominance féminine de 
ce sarcome est discrète. Cliniquement, cette tumeur survient 
avec prédilection aux membres inférieurs, mais aussi aux 
membres supérieurs, au tronc et à la tête (2, 5). Les localisations 
de la tumeur primitive sont les suivantes : membres 60%, 
tronc 20%, tête et cou 12%, rétropéritoine 8%, la taille 
moyenne des tumeurs est de 6,5 cm (9). Comme son nom 
l’indique, le SAPM est habituellement une tumeur observée 
au niveau des parties molles, mais les localisations viscérales 
primitives, bien que rares, sont possibles, en particulier 
gastriques, pulmonaires et au tractus génital féminin (6, 10)

Sur le plan clinique, le SAPM se présente généralement sous 

la forme d’une masse progressivement croissante, évoluant à 
bas bruit. Ceci explique le retard diagnostique et la grande 
fréquence des métastases révélatrices chez 20 à 50% des 
patients (4). En effet, la présence de métastases est quasi-
constante chez la plupart des malades, y compris nos deux 
patients, bien qu’elles ne soient pas documentées par une 
imagerie plus performante dans nos observations. Leur délai 
de survenue est variable, cependant, plus de 38% des métastases 
apparaissent en moyenne 10 ans après le diagnostic (6). Leurs 
localisations sont essentiellement pulmonaires, osseuses et 
cérébrales, avec une fréquence de 30% dans cette dernière 
localisation (10), les métastases digestives, notamment coliques 
sont plus rares (16).

Nos deux observations sont caractérisées par une atteinte 
osseuse en regard de la tumeur primitive : il s’agissait d’une 
atteinte tumorale par contiguïté, concevable dans le 2ème 
cas par la grande taille de la tumeur. Par contre, chez la 
première patiente, l’invasion osseuse s’est faite dans un délai 
assez court, à moins qu’il ne s’agissait d’une localisation 
secondairement cutanée à point de départ osseux. Les 
localisations primitivement osseuses existent en effet dans 
23% des cas dans une série de 57 patients (7). L’exploration 
radiologique de la tumeur permet d’en préciser la nature, les 
limites et même l’envahissement osseux. L’imagerie par 
résonance magnétique (IRM) montre un hyper signal en T1 
et de nombreux signaux « voids », hautement suggestifs de 
SAPM, sans être toutefois pathognomiques (12, 13). Sur le 
plan angiographique, le SAPM peut prêter à confusion avec 
une malformation artério-veineuse (12). Dans une série de 
10 patients explorés à la fois par IRM et angiographie, les 
métastases osseuses locales étaient présentes dans deux cas 
(12). Ainsi, il est hautement recommandé de réaliser une 
IRM de la région atteinte par la tumeur.

Sur le plan histologique, l’aspect est très caractéristique : la 
prolifération tumorale est constituée par une juxtaposition 
d’îlots cellulaires séparés par des capillaires à paroi épaisse. 
Les cellules tumorales sont de grande taille, à noyau vésiculeux 
et nucléolé. Leur cytoplasme renferme constamment des 
inclusions PAS positives, diastase-résistantes. L’aspect 
myxœdémateux retrouvé aux biopsies de la 1ère observation 
s’explique certainement par le caractère superficiel des 
prélèvements chez une patiente en hypothyroïdie comme 
l’attestaient les taux bas d’hormones thyroïdiennes. Le profil 
immunohistochimique des SAPM montre un marquage 
négatif pour les anticorps suivants : cytokératine, 
chromogranine, NSE, PS100. Par contre, le marquage avec 
les marqueurs de nature musculaire est souvent positif :  
desmine, actine, protéine Z (2, 16). Grâce à sa morphologie 
et aux marquages immuno-histochimiques, le SAPM est 
facilement différencié des autres tumeurs des parties molles. 
Bien que l’histogénèse de cette tumeur soit encore controversée, 
la théorie la plus probable plaide en faveur d’une origine 
musculaire (2, 5). Récemment, il a été démontré une 
translocation réciproque entre le chromosome 17q25 et Xp11 
au sein de la tumeur, cette anomalie serait responsable d’une 
dysrégulation de la transcription expliquant la pathogénie 
de ce néoplasme (14).
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 Fig. 5. Obs n°2. Examen histologique, coloration HES : architecture lobulaire 
et pseudo-alvéolaire (x40).

 Fig. 6. Obs n°2. Examen histologique, coloration HES : cellules tumorales de 
grande taille, à cytoplasme abondant et à noyau fortement nucléolaire (x100)
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Les modalités thérapeutiques sont dominées par la chirurgie, 
qui reste le traitement de choix (7, 15). La récurrence est rare 
si la tumeur est complètement excisée. Dans le cas 
d’envahissement local important, notamment osseux, la 
résection totale est souvent difficile et incomplète : c’est le 
cas de la 1ère observation. Dans ces cas, un complément par 
radiothérapie est recommandé notamment chez l’adulte (11). 
Les métastases sont également traitées par résection 
chirurgicale. En effet, ces tumeurs répondent faiblement à la 
chimiothérapie (10). La survie globale varie de 59 à 62% à 
5 ans : les facteurs pronostiques sont la taille de la tumeur, 
l’atteinte osseuse du site primitif et la présence de métastases 
(7). Chez l’enfant, le SAPM a un meilleur pronostic (3). En 
présence de métastases, la médiane de survie est de 40 mois 
avec un taux de survie à 5 ans de 20% (9).

CONCLUSION

Au cours du sarcome alvéolaire des parties molles, l’atteinte 
osseuse peut être de plusieurs types : primitive, métastatique 
à distance ou locale par envahissement de contiguïté, cette 
atteinte locale reste peu documentée dans la littérature. Nos 
deux observations permettent de rappeler les particularités 
de cette tumeur rare et la difficulté 
de prise en charge en cas d’atteinte osseuse associée. 
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