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RESUME

L’hémangio-endothéliome épithélioide (HEE) est une tumeur vasculaire & malignité
intermédiaire survenant essentiellement dans 1’os, les tissus mous, le poumon et le
foie. Souvent considéré comme une tumeur a malignité intermédiaire entre les
hémangiomes bénins et les angiosarcomes agressifs, ’HEE comporte un potentiel de
récidives locales, de métastases ganglionnaires et a distance et ne s’accompagne pas
fréquemment de décés dans les formes localisées, mais le pronostic est sombre dans
les formes métastatiques. Nous rapportons 1’observation d’un patient agé de 37 ans,
suivi dans le service d’oncologie médicale du CHU de Brazzaville pour une tumeur
des parties molles de la jambe gauche, dont I’analyse histologique de la biopsie avait
conclu a un hémangio-endothéliome épithélioide. Le bilan d’extension réalisé a
retrouvé des images scanographiques en faveur de localisations secondaires
pulmonaires. Le projet thérapeutique avait consisté en une chirurgie réductrice suivie
d’une chimiothérapie palliative mais faute de moyens financiers, le patient n’a pas
bénéficié de cette prise en charge et est décédé.

ABSTRACT

Epithelioid hemangioendothelioma (EHE) is a vascular tumor, usually considered as a
low-grade malignancy that occurs primarily in bone, soft tissues, lung and liver. Often
considered as an intermediate malignancy tumor between benign hemangiomas and
aggressive angiosarcomas, EHE has the potential for local recurrence, lymph node and
distant metastasis and is not frequently accompanied by death in localized forms, but
the prognosis is poor in metastatic conditions. We report the case of a 37-year-old
patient, who was referred to the medical oncology department of the Brazzaville
University Hospital for the management of a tumor of the soft tissues of the left leg,
whose histological analysis of the biopsy had concluded to an epithelioid
hemangioendothelioma. The extension assessment carried out had found secondary
pulmonary locations at CT-scan. The therapeutic project had considered a tumor-
reductive surgery followed by a palliative chemotherapy, but due to lack of financial
ressources, the patient did not benefit from this care and died.

(1). Les hémangio-endothéliomes épithélioides sont

INTRODUCTION

L’hémangio-endothéliome épithélioide (HEE) est une
entité de description récente. C’est une tumeur vasculaire
rare. Il s’agit de tumeurs ubiquitaires : les hémangio-
endothéliomes épithélioides peuvent se développer au
niveau des parties molles, des viscéres (foie et poumons)
ou les os (1). Deux catégories de tumeurs des tissus mous
présentent un aspect épithélioide : d’une part, des
variantes possibles d’entités « conventionnelles » telles
que les tumeurs musculaires lisses ou schwanniennes,
d’autre part, des entités spécifiques mais rares. Elles
possedent des traits morphologiques communs qui en
rendent le diagnostic difficile. L’immunohistochimie est
souvent le principal élément d’orientation du diagnostic,
confirmé dans les cas les plus privilégiés par une analyse
de la biologie moléculaire qu’il faut penser a demander
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considérés comme des tumeurs de malignité
intermédiaire dans la classification OMS 2013 (2).
Classé entre les hémangiomes bénins et les
angiosarcomes agressifs, ’HEE comporte un potentiel de
récidives locales, de métastases ganglionnaires et a
distance et ne s’accompagne pas fréquemment de décés
(3-6). Le siege tumoral est en corrélation avec le taux de
mortalité de cette tumeur en général indolente. En effet,
les localisations pulmonaires, osseuses, hépatiques, et
pleurales s’accompagnent d’un taux élevé de décés par
rapport a la localisation des tissus mous (5,7). A propos
d’une observation d’un cas d’HEE des tissus mous de la
jambe gauche, nous proposons de rappeler les
caractéristiques anatomocliniques, histologiques, et de
faire une revue de la littérature sur sa prise en charge.
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OBSERVATION

Il s’agissait d’un patient 4gé de 37 ans, sans antécédents
pathologiques particuliers, qui a été transféré pour la
prise en charge d’une volumineuse masse, douloureuse
de la jambe gauche, évoluant depuis 17 mois, et ayant
augmenté progressivement de volume associé a une
impotence fonctionnelle progressive, des cedémes mous,
bilatéraux des membres pelviens. L’examen clinique
objectivait une masse de la jambe gauche, de 37 cm de

grand axe, mal limitée, sensible, fixée aux plans
superficiel et profond, sans circulation veineuse
collatérale en regard, sans signes inflammatoires associés
(Figure 1). Les aires ganglionnaires inguinales étaient
libres. Les extrémités des membres pelviens étaient le
sicge d’cedémes mous, prenant le godet (Figure 2). Le
reste de I’examen clinique était sans particularités.

inflammatoires associés (A) avec cedémes bilatéraux des membres inférieurs (B).

Une IRM a été réalisée chez le patient révélant un
processus tumoral tissulaire, en regard de I’articulation
du genou, étendu au 1/3 moyen de la diaphyse tibiale,
ovalaire, de contours flous par endroit, hétérogéne, en
hyposignal T1, hypersignal T2 hétérogéne, rehaussé de
fagon homogene aprés injection de produit de contraste.
Cette tumeur englobe les vaisseaux qui demeurent
perméables et est a l’origine d’une lyse osseuse de
I’épiphyse proximale du péroné et de la partie interne de
I’épiphyse tibiale (Figure 2). Le bilan d’extension a
distance, comportant une TDM thoraco-abdomino-
pelvienne a mis en évidence de nombreuses
hyperdensités focales en verre dépoli de taille variables,
ces lésions siégent préférentiellement en sous pleural
ainsi que le long des scissures. Elles sont plus
nombreuses aux bases, associées a une lymphangite
carcinomateuse pulmonaire (Figure 3). Une biopsie
initiale avait été réalisée et I’examen anatomo-
pathologique avait conclu a un hémangio-endothéliome
épithélioide (Figure 4 et 5).
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Figure 2. IRM de la jambe gauche en coupe coronale montrant
un processus tumoral tissulaire en regard de ’articulation du
genou, étendu au 1/3 moyen de la diaphyse tibiale, ovalaire, a
contours flous hétérogene en hyposignal T1, hypersignal T2

hétérogene.

Prolifération tumorale d’architecture pseudo-alvéolaire.
Le stroma formant les septa inter-alvéolaires est fibreux,
dense et d’aspect légerement hyalin.
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Figure 3. TDM thoracique en coupe coronale montrant de
nombreuses hyperdensités focales en verre dépoli de taille
variable.

». . foda) | _ - ’ 8 -
Figure 4. aspect histologique de I'Hémangio-endothéliome
épithélioide, Coloration HE, Grossissement Gx4

Le stroma forme les septa inter-alvéolaires (1), il est
fibreux, dense et légérement hyalin. Les cellules
tumorales (2) sont fixées sur les parois des alvéoles.
Elles sont plasmocytoides, avec inversion des rapports
nucléo-cytoplasmiques (Coloration HE, Gx10 et GX40).
A T’issu du bilan d’extension, le diagnostic retenu était
celui d’un hémangio-endothéliome épithélioide des
parties molles de la jambe gauche, classé TANOM1 soit
un stade 4. L’indication d’une chirurgie cyto-réductrice
suivie d’une chimiothérapie palliative a ¢été retenue.
Faute de moyens financiers, le patient n’a pas pu
bénéficier de sa prise en charge et est décédé 21 mois
apres le début de sa maladie.

DISCUSSION

Il s’agit d’'une pathologie tout a fait exceptionnelle ;
I’HEE des tissus mous est rare. Il est observé chez
I’adulte d’age moyen, rarement au cours de I’enfance et
aussi bien chez ’homme que chez la femme (1). Les
hémangio-endothéliome  épithélioides peuvent étre

Health Res. Afr: Vol 2; (6), June 2024, pp 92-95
Available free at http://hsd-fmsb.org/index.php/hra

diagnostiqués a tout age, mais 1’age médian au diagnostic
est habituellement de 20 a 30 ans. Il y a autant de cas
chez les hommes que chez les femmes (1). Dans une
série a ’institut Bergonié concernant 49 cas d’hémangio-
endothéliome des parties molles colligées entre 1989 et
2005, I’age moyen des patients était de 49 ans avec des
extrémes entre 9 et 93 ans (1). Au sein de la ContiCabase
(base de données multicentrique des sarcomes du Groupe
Sarcome Frangais), parmi les 10 262 cas de sarcomes, on
note 42 cas d'hémangio-endothéliome épithélioide, soit
0,4 % de I’ensemble des sarcomes. Au Congo, il n’y a
pas de données disponibles. L’hémangio-endothéliome
se caractérise par une latence clinique avec un délai de
consultation allant jusqu’a 10 ans voire plus chez le tiers
des patients (4,6-9). Typiquement, les patients ayant un
hémangio-endothéliome  présentent  des  masses
infiltrantes, uninodulaires ou multinodulaires, de siége
dermique ou sous cutané, dont la croissance se fait de
maniere trés lente. Ces masses siegent dans la majorité
des cas au niveau des extrémités distales (1). Elles ont
tendance a se regrouper en grappe dans une seule région,
Comme chez notre patient qui présentait une masse
multinodulaire, sous cutanée ayant évolué sur 12 mois,
siégeant au niveau de 1/3 supérieur de la jambe gauche.
La téte, la nuque, le thorax et 1’abdomen ont été aussi
rapportés comme étant des sites d’origine de la tumeur.
Dans de rares circonstances, les lésions peuvent étre
multifocales (3,6,10,11). Ces lésions causent rarement
des modifications de la coloration de la peau en regard.
Ceci préte a confusion avec certaines tumeurs non
vasculaires (12). Ces tumeurs sont développées a
proximité des vaisseaux dans 50 a 70% des cas, avec
parfois I’obstruction de la lumiére vasculaire (1). Une
symptomatologie vasculaire peut s’associer a type
d’cedéme et de thrombophlébite (6). Des adénopathies
peuvent étre retrouvées au niveau des territoires de
drainage du site de la tumeur (13). Les métastases sont
retrouvées dans 20 a 30 % des cas (14), notre patient ne
présentait pas d’adénopathies cliniquement décelables,
mais des localisations secondaires pulmonaires ont été
retrouvé au scanner. Sur le plan macroscopique, la masse
est mal circonscrite, ferme, de couleur bronzée, mesurant
jusqu’a 18 cm. En microscopie, il existe deux types de
présentation de la tumeur selon les modifications
génomiques :

e Le sous- type WWTR1-CAMTAL : La tumeur est
faite de cordons, de brins ou de petits nids de
grandes cellules endothéliales avec un cytoplasme
éosinophile abondant noyé dans un stroma myxo-
hyalin.

Les cellules tumorales ont des noyaux veésiculaires, ronds

a ovales, parfois en retrait. Certaines cellules tumorales

ont des vacuoles intracytoplasmiques, rondes et claires

représentant de petites lumieres vasculaires, qui peuvent
contenir des érythrocytes.

e Sous- type YAP-TFE3 : La tumeur est d’architecture
pseudo alvéolaire. Les cellules épithélioides bordent
ces pseudo-alvéoles, avec parfois une présentation
pseudo-papillaire. Le stroma est fibreux et dense.
Les cellules tumorales ont un cytoplasme abondant
et densément éosinophile et peuvent former des
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espaces vasculaires. Les vacuoles
intracytoplasmiques sont rares. L’activité mitotique
est généralement minime. Jusqu'a 10 % des cas, il
présente des caractéristiques malignes franches, de
pléomorphisme nucléaire proéminent avec une
activité mitotique accrue, une croissance solide ou
une nécrose.
Ces tumeurs ressemblent a un angiosarcome épithélioide
et ont un comportement plus agressif. Dans notre cas,
I’aspect histologique est plus en faveur du sous-type
YAP-TFE3. Le traitement de 1’hémangio-endothéliome
des tissus mous correspond au traitement des sarcomes
des tissus mous en général. La chirurgie est le traitement
de référence dans les formes localisées. Elle consiste en
une résection chirurgicale de la tumeur avec des marges
de résection plus large possible. Le traitement chirurgical
est particulierement difficile & cause de la mauvaise
délimitation périphérique de la Iésion et de I’infiltration
diffuse du muscle, des tendons et des structures vasculo-
nerveuses (15). Le traitement de I’HEE de bas grade de
malignité repose essentiellement sur la résection
marginale avec une surveillance stricte compte tenu de la
possibilité des récidives locales et du risque des
métastases a distance. Le traitement des formes de haut
grade de malignité consiste en une chirurgie plus
radicale. La prise en charge des formes métastatiques
associe la radiothérapie palliative, la chimiothérapie et la
chirurgie (16). La radiothérapie est utilisée apres une
chirurgie conservatrice chez les patients avec des
résections RO ou R1. Pour des tumeurs avec marges
d’exérése positive ou résidu tumoral, pour lequel une
chirurgie de reprise n’est pas faisable, les doses
d’irradiation sont comprises entre 50-60 Gy (16). Il a été
démontré que la radiothérapie seule a des doses > 65 Gy
a permis un contréle local de la maladie chez 43% de
patients. Cependant le contrble local de la maladie est
inversement proportionnel a la taille de la tumeur. Pour
des tumeurs < 5 cm, un controle local peut étre escompté
chez 88% des patients ; 53% pour des tumeurs entre 5 et
10 cm; et 33% pour des tumeurs > 10 cm (16). Ces
doses élevées de radiation sont associées a une morbidité
significative & long terme. Ainsi, chez les patients non
éligibles au traitement chirurgical, la radiothérapie peut
étre utilisé comme traitement de seconde ligne (16). Pour
la prise en charge des patients présentant des formes
métastatiques, lorsque ceux-ci présentent des signes
cliniques (altération de I’état général, ficvre, anémie
hémolytique, troubles de la coagulation, épanchements
pleuraux ou péritonéaux), il convient d’envisager un
traitement systémique, mais il n’y a pas de consensus a
ce sujet (1). La doxorubicine peut étre recommandée
comme pour tout sarcome (1). Le traitement chirurgical
des formes métastatiques inclut la prise en charge des
métastases pulmonaires isolées. La polychimiothérapie
utilisée dans les formes agressives multifocales, n’a pas
d’efficacité clairement démontrée.

CONCLUSION

L’hémangio-endothéliome épithélioide (HEE) des tissus
mous est une tumeur a malignité intermédiaire. Elle
comporte un risque de récidive locale, d’envahissement
ganglionnaire et de métastase a distance. Son expression
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clinique est fruste, car longtemps asymptomatique. La
chirurgie est le traitement de référence dans les formes
localisées, doit étre le plus conservateur possible. Pour
les formes agressives, multifocales ou métastatiques, la
chimiothérapie est indiquée. Lorsque la chirurgie est
contre-indiquée ou en cas de marges de résection
positives, la radiothérapie est une alternative. Le
pronostic dépend de la présentation clinique (taille de
tumeur, présence de métastase, et présences des signes et
symptdmes systémiques).
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