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Le synovialosarcome primitif de la verge
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Le synovialosarcome représente un sous-type rare des sarcomes des
tissus mous. Son apparition au niveau de la verge est exceptionnelle
et seulement deux cas ont été rapportés dans la littérature aupara-
vant. Nous rapportons un nouveau cas de synovialosarcome de la
verge chez un jeune patient de 27 ans, en essayant par I’entremise
d’une revue de la littérature de discuter des aspects radiologiques,
histologiques, immuno-histochimiques, thérapeutiques et pronos-
tiques de cette tumeur exceptionnelle.

Introduction

Le synovialosarcome est une tumeur rare et représente
5-10 % des sarcomes des tissus mous.' Son apparition au
niveau de la verge est exceptionnelle et seulement deux cas
ont été rapportés dans la littérature.** Nous rapportons un
nouveau cas de synovialosarcome de la verge en essayant
par I'entreprise d’une revue de la littérature de discuter des
aspects radiologiques, histologiques, immuno-histochimi-
ques, thérapeutiques et pronostiques.

Observation

Z. M. est un homme 4gé de 27 ans, non marié, sans antécé-
dents médicaux ou urologiques particuliers, qui a consulté
pour une masse dorsale de la racine de la verge évoluant
depuis deux mois. L'examen physique a révélé une masse
sur la face dorsale de la racine de la verge de 3 cm de
grand axe, ferme, indolore et immobile. On n’a pas trouvé
d’adénopathies inguinales. Une échographie a révélé une
formation hypoéchogene, hétérogene, de forme ovale de
4 cm de grand axe, vascularisée au Doppler (Fig. 1).

Une imagerie par résonance magnétique a montré sur
la face dorsale de la verge au niveau du septum intercaver-

neux une formation tissulaire ovale de 4 x 3 cm en isosi-
gnal T1, hyposignal T2 hétérogene et hypersignal franc sur
les séquences de diffusion. L'injection de gadolinium met
en évidence un rehaussement hétérogene essentiellement
périphérique. Le tissu adipeux avoisinant est discrétement
infiltré et les corps caverneux sont refoulés par la masse mais
non envahis (Fig. 2).

On a réalisé une tumorectomie avec des marges qui
étaient douteuses. L'examen histologique a montré une pro-
lifération tumorale de cellules souvent monomorphes, d’as-
pect épithéloide, munies d’un noyau clarifié, parfois vitreux
et fortement nucléolé, et d’un cytoplasme peu abondant. Ces
cellules présentent des atypies cytonucléaires marquées et
de nombreuses mitoses atypiques. La limite d’excision parait
saine avec une marge de T mm. Une analyse immuno-his-
tochimique a révélé une positivité des cellules tumorales
diffuse pour la vimentine et le Bcl2 et une positivité focale
pour le PS100 et EMA; les marqueurs CD31, CD34, CD45,
pancytokératine, desmine, myogénine et mélan-A étaient
négatifs, évoquant fortement un synovialosarcome.

Un bilan d’extension par une tomodensitométrie thoraco-
abdomino-pelvienne n’a pas montré de métastases ganglion-
naires ou viscérales.

Aprés deux mois, le patient a présenté une récidive de
la tumeur; un traitement radical a été proposé mais refusé
par le patient. Une radiothérapie a été alors réalisée mais la
tumeur a augmenté de volume et s’est nécrosée et infectée
(Fig. 3).

Une amputation pénienne totale avec urétrostomie péri-
néale a été alors réalisée (Fig. 4) et le patient a été orienté
vers un spécialiste en vue d’une chimiothérapie adjuvante.

Discussion

sarcomes des tissus mous." On les observe le plus fréquem-
ment chez les jeunes adultes et leur pic d’incidence se situe
au cours de la troisieme décennie.* lls touchent plus fréquem-
ment les hommes que les femmes selon un rapport de 5:1.

E44 CUAJ ® January-February 2017 @ Volume 11, Issues 1-2
© 2017 Canadian Urological Association



Fig. 1. Echographie : masse hypoéchogéne, hétérogéne et vascularisée au
Doppler.

Cette tumeur se situe souvent au niveau des extrémités, a
proximité des articulations et des tendons." Malgré son nom,
le synovialosarcome ne dérive pas du tissu synovial et quel-
ques cas d’emplacements inhabituels ont été rapportés dans
la littérature tels que la téte et le cou, la paroi abdominale, la
peau, la vulve, les régions rétropéritonéale et intrathoracique,
le systtme nerveux central, la prostate et le rein.!

L'apparition au niveau du pénis est exceptionnelle et
seulement deux cas ont été rapportés dans la littérature par
Al-Rikabi et Sasso.??

Ces lésions peuvent ressembler sur le plan clinique a une
maladie de La Peyronie.?**> Certaines plaques peuvent étre
franchement nodulaires et peuvent préter a confusion avec
une masse tumorale intracaverneuse.® Mais, dans la maladie
de La Peyronie, les plaques sont toujours en continuité avec
I"albuginée et n’infiltrent jamais le corps caverneux.® Ce qu'il
faut retenir, c’est que toute plaque indurée de la verge n’est
pas synonyme de maladie de La Peyronie.

Les examens d’'imagerie médicale sont indispensables
pour déterminer la taille de la tumeur et sa propagation
locale. L'échographie est souvent le premier examen a étre
pratiqué. L'IRM et la tomodensitométrie sont souvent obliga-
toires pour déterminer I'invasion 1ocale de la tumeur avant
d’instaurer le traitement. L'IRM est souvent considéré comme
supérieure a la tomodensitométrie pour définir I'invasion
dans les tissus mous.®”

Apres que l'invasion locale de la tumeur a été définie,
un examen anatomopathologique est nécessaire pour établir
le diagnostic histologique. La biopsie de la Iésion n’est pas
nécessaire s'il n’existe pas de doute quant au diagnostic.?Si
on décide d’y avoir recours, une biopsie par excision avec
des marges de tissu sain est préférable a une simple biopsie;
c’est d’ailleurs ce qui a été fait chez notre patient.?

Synovialosarcome de la verge

de la racine de la verge en hyposignal T2 hétérogéne qui refoule les corps
caverneux.

La confirmation du diagnostic de synovialosarcome repose
sur I’histologie, I'immunohistochimie et la biologie molécu-
laire. En effet, le synovialosarcome a la particularité d’avoir

Fig. 3. Aspect infecté et nécrosé de la tumeur aprés la radiothérapie.
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Fig. 4. Piece de I'amputation pénienne totale avec la tumeur (fléche).

une translocation spécifique, soit t(X;18) (p11.2;q11.2), et
les méthodes pour détecter cette translocation comprennent
['analyse cytogénétique, la PCR et la technique FISH.?

En général, les critéres liés a un meilleur pronostic en
cas de synovialosarcome sont une tumeur de petite taille
(<5 c¢m), un diagnostic précoce et un age jeune lors de la
présentation.’

Comme pour d’autres sarcomes des tissus mous, le trai-
tement standard dans le cas d’une maladie localisée reste
la chirurgie.® Son but est de réséquer la tumeur avec des
marges adéquates et un minimum de séquelles a long terme.
La radiothérapie a pour réle d’améliorer le contréle local
apres la chirurgie.? Le role de la chimiothérapie n’est pas
encore clair et la faible incidence de synovialosarcomes ne
permet pas d’inclure le nombre de patients nécessaire pour
un essai avec répartition aléatoire.

Compte tenu de I’agressivité tumorale, du pronostic
défavorable et de I'expérience plutot limitée concernant le

traitement des sarcomes du pénis en général, et plus particu-
lierement du synovialosarcome du pénis, il semble approprié
de traiter ces tumeurs rares par une excision locale adéquate
suivie d’une radiothérapie et d’une chimiothérapie adju-
vante, méme si l'efficacité n’a pas été démontrée."'? Les
protocoles de chimiothérapie ont recours a I'ifosfamide et
la doxorubicine.''? De nouvelles molécules antiangiogéni-
ques, tel le ET-743, sont a I’essai et semblent prometteuses.'

La chirurgie ne peut étre considérée de prime abord que
si la résection complete et non mutilante est considérée
comme faisable. Sinon, apres une biopsie de diagnostic, une
chimiothérapie et/ou une radiothérapie doivent étre admi-
nistrées afin de réduire la masse tumorale et de la rendre
plus accessible a la chirurgie qui suivra.”

Enfin, I’évolution naturelle du synovialosarcome du pénis
n’est pas connue et il est important de signaler les nouveaux
cas de cette tumeur maligne rare afin d’établir une stratégie
thérapeutique efficace.
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