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I. INTRODUCTION

Le sarcome granulocytaire, encore appelé « chlorome », en référence a la couleur
verdatre occasionnelle que lui confére sa richesse cellulaire en myélopéroxydase, est une
tumeur constituée de cellules immatures de la lignée granulocytaire a divers degrés de
différenciation, infiltrant un site extra-médullaire.

C’est une tumeur maligne, rare, invasive et destructrice, qui apparait généralement dans
le cadre d’'une L.A.M. en méme temps que celle-ci, en la précédant, ou dans la période de
rémission annongant la rechute de la maladie.

Le S.G. peut également apparaitre lors de la transformation aigué :
- d’un syndrome myéloprolifératif,
- d’'un syndrome myélodysplasique,
- ou d’'un syndrome myéloprolifératif/myélodysplasique,
constituant dans ces cas le « marqueur » de la progression de la maladie.

L’observation récente d'un cas de sarcome granulocytaire naso-sinuso-orbitaire découvert
au C.H.U. de Limoges, chez un patient agé de 90 ans, porteur d’'une leucémie myélo-
monocytaire chronique, fait I'objet de cette thése.

Notre travail consiste en une revue de la littérature nous permettant de souligner les
caractéristiques de cette tumeur, puis de discuter de I'originalité de ce cas clinique suivant
plusieurs points.

Tout d’abord, ce sujet pose un probleme nosologique ; en effet, plusieurs synonymes sont
attribués au sarcome granulocytaire.

Sur un plan anatomophysiologique, nous allons préciser le probable point de départ de
cette tumeur, son évolution, et les particularités de sa localisation.

Il nous parait aussi intéressant de comprendre les mécanismes physiopathologiques du
S.G.

Enfin, nous allons analyser les difficultés diagnostiques rencontrées, et les choix
thérapeutiques adoptés en fonction du pronostic dans ce cas clinique.



Il. RAPPELS ANATOMIQUES (1)

Figure n°1

Norma frontalis

1 ~ frontal 13 — incisure frontale

2 - paridtal 14 - orbite

3 — sphénoide (en jaune) 15 = arcade zygomatigue

4 —temporal 16 ~ hord infra-orbitaire

5 - os zygomatique 17 = foramen infra-orbitaire
6 — os nasal 18 - orifice piriforme

7 - maxillaire 19 - fosse canine

8§ — mandibule 20 - jugum de la canine

9 - bosse frontale 21 - arcades dentaires
10 - glabelie 22 - forammen mentonnier

11 - arcade sourciliére 23 - protubdrance mentonnicre

12 - incisure supra-orbitaire

A. L’os ethmoide

L’ethmoide est un os impair et symétrique de la partie antérieure du crane.
Il participe a la formation des orbites et des cavités nasales.

Il est constitué de 4 parties :
- La lame criblée, disposée horizontalement entre les labyrinthes ethmoidaux,
- La lame perpendiculaire, verticale et médiane, appendue a la lame criblée,

- Les 2 labyrinthes ethmoidaux, masses latérales contenant les cellules
ethmoidales.

Figure n°2

Parties de 'ethmoide (vue schématique antéro-latérale)

1 crista galli 3 = labyrinthe éthmoidal
2 — lame criblée 4 — lame perpendiculaire



Figure n°3

b
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"
Coupe frontale de la face

I - crista galli 8 ~ processus unciné
2 — lame criblée 9 ~ cornet nasal inf.
3 - os frontal 10 - maxillaire

4 — cornet nasal sup. 11 - vomer

5 — labyrinthe éthmoidal 12 - arbite

6 - 0s zygomatique 13 - sinus maxillaire
7 — cornet nasal moyen 14 — fosse nasale

1- La lame criblée

Encastrée dans lincisure ethmoidale de l'os frontal, elle s’étend d’un labyrinthe a
I'autre et forme le toit des cavités nasales.

Sa face supérieure comprend : dans le plan médian, la crista galli et de chaque cdte,
sagittalement, les gouttiéres olfactives.

Figure n°4

Ethmoide (vue supéricure)

1 — lame perpendiculaire 5 — sillon éthmoidal ant.
2 — aile de la crista galli 6 — lame criblée
3 - crista galli 7~ lame orbitaire

4 — cellule éthmoidale 8 — sillon éthmoidal post.



a) La crista galli

Elle est triangulaire et mousse avec :

- Un bord antérieur court, vertical et épais. |l s’articule avec I'os frontal, par 2
processus, les ailes de la crista galli, qui limitent le foramen caecum.

- Un bord postérieur long, mince et incliné. Il donne l'insertion a la faux du
cerveau.

- Une base correspondant a la lame criblée.
- Et des faces latérales lisses et bombées.

b) Les gouttieres olfactives

Elles soutiennent les bulbes olfactifs et sont percées de nombreux orifices, les
foramen ethmoidaux, destinées aux nerfs olfactifs.

En avant, entre la crista galli et les gouttieres olfactives se trouve la fente
ethmoidale, contenant un prolongement de la dure mére et les nerfs terminaux.

Latéralement se trouve le foramen du nerf naso-ciliaire.

2- La lame perpendiculaire

Elle forme la partie antéro-supérieure du septum nasal.
Souvent déviée latéralement, elle est fine, plate et quadrilatere.

Figure n°5

Ethmoide (vue postéricure)

I = crista galli 5 - cellule éthmoidale

2 — aile de la crista galli 6 — processus unciné

3 = lame criblée 7 = cornet nasal moyen
4 — lame orbitaire 8 — lame perpendiculaire



a) Les bords

- le bord supérieur est fixé a la lame criblée,

- le bord antérieur, oblique en bas et en avant, s'articule avec I'épine nasale de I'os
frontal et avec la créte des os nasaux,

- le bord postérieur, oblique en bas et en arriére, s’articule en haut avec la créte du
sphénoidale et en bas avec I'os vomer,

- le bord inférieur, plus épais, s'articule avec le cartilage septal du nez.

b) Les surfaces latérales

Recouvertes de la muqueuse nasale, elles sont lisses a I'exception de leurs parties
supérieures creusées de sillons pour les nerfs olfactifs.

3- Les labyrinthes ethmoidaux

Chaque labyrinthe a la forme d'un parallélépipéde irrégulier, & grand axe sagittal avec
6 faces.

a) La lame orbitaire

Lisse et fine elle forme une partie de la paroi médiale de l'orbite.

Figure n°6

Os ethmoide (vue latérale)

I = crista galli 4 — processus unciforme
2 = cellules ethmoidales 5 — lanie orbitaire
3 = lame perpendiculaire 6 — labyrinthe éthmoidal



b) La face nasale ou médiale

Elle constitue une partie de la paroi latérale de la cavité nasale.

Elle est irréguliere par le relief des cornets ethmoidaux, lamelles osseuses
recourbées en bas et latéralement.

- Le cornet nasal supérieur a une base d’'implantation oblique en bas et en arriere.
Il forme la limite supérieure du méat nasal supérieur.

Au-dessus de ce cornet, on note la présence de sillons verticaux pour les filets
olfactifs et dans la partie postérieure une petite dépression, le récessus sphéeno-
ethmoidal cerné par une créte inconstante, le cornet nasal supréme.

- Le cornet nasal moyen a une base d’implantation concave en bas.
Il limite en haut le méat nasal moyen qui présente :

- La bulle ethmoidale, saillie ovalaire correspondant aux cellules ethmoidales
moyennes.

- Le processus unciné : il se détache de l'extrémité antérieure du meat
moyen, descend en arriére pour s’articuler avec le processus ethmoidal du
cornet inférieur.

- L'infundibulum ethmoidal, gouttiére oblique en bas et en arriére qui sépare
la bulle ethmoidale du processus unciné. Son ouverture dans la cavité
nasale constitue le hiatus semi-lunaire.

Figure n°7

Ethmoide (vue médiale schématique
avec résection des cornets nasaux en B)
I = sillon éthomoidal ant.
2 — sillon éthmoidal post.
3 - cellules éthmoidales
4 — récessus sphéno-éthmoidal
5 - cornet nasal supréme
6 — cornet nasal supérieur
7 - cornel nasal superienr
8 — sillon des nerfs olfactifs
9 — processus uncine
10 - face sup.
11 - fuce post.
12 — méar nasal sup.
13 — méar nasal moyen
14 ~ bulle éthmoidale
15 — infundibulum éthmoidal




c) La face supérieure

Elle prolonge latéralement la lame criblée et s'articule avec la surface ethmoidale
de l'os frontal.

Elle est creusée de cellules et de 2 sillons : les sillons ethmoidaux antérieurs et
postérieurs.

d) La face inférieure

Creusées de cellules, elle regarde en bas et latéralement. Elle s’articule avec la
face interne du maxillaire en avant, et le processus orbitaire du palatin en arriere.

e) La face antérieure

Biseautée aux dépens de sa face latérale et de sa face inférieure, elle est creuseée
de cellules et s’articule avec I'os lacrymal et le processus frontal de I'os maxillaire.

f) La face postérieure

Creusée de cellules, elle s’unit a la face antérieure du corps du sphénoide.

4- Structure :

La crista galli est constituée de tissu spongieux ; elle peut présenter un petit sinus
aerique.

Les labyrinthes ethmoidaux sont formés de minces lamelles de tissu compact qui
circonscrivent des cavités pneumatiques, les cellules ethmoidales antérieures,
moyennes et postérieures.

Tapissées de muqueuse nasale, elles constituent le sinus ethmoidal.

B. La cavité nasale

La cavité nasale, début des voies respiratoires, contient 'organe olfactif.

C’est une cavité irréguliére, s'ouvrant en avant par I'ouverture piriforme et en arriére, dans
le naso-pharynx, par les choanes.

Elle est subdivisée sagittalement par le septum nasal osseux en fosses nasales droite et
gauche.

1- La paroi supérieure

Elle est étroite est inclinée en bas, en avant et en arriére.

Elle est constituée :
- dans sa partie antérieure, par I'épine nasale de I'os frontal et les os nasaux,
- dans sa partie moyenne, par la lame criblée de I'ethmoide,
- dans sa partie postérieure, par le corps du sphénoide.



Figure n°8 9

Partie antérieure des os de la téte (coupe sagittale médiance)

A — Cavité orbitaire 6 - cornet nasal inférieur
B - Cavité nasale 7 - vomer

C - Cavité cranienne 8 — paridtal

1 — écaille du frontal 9 - deaille du temporal

2 — crista galli 10 = sinus du sphénoide

3 — sinus frontal 11 = processus ptérygoide
4 - os nasal 12 — os palatin

5 = lame perpendiculaire de l'ethmoide 13 ~ maxillaire

2- La paroi inférieure

Plus large et lisse, elle est formée :

- dans ses 2/3 antérieurs, par les processus palatins des os mauxillaires. Leur
jonction médiale détermine la créte nasale ou s’implante I'os vomer.

- dans son 1/3 postérieur, par la lame horizontale des os palatins.

3- Les parois latérales

Chaque paroi latérale est trés anfractueuse, en raison de la présence des cornets
nasaux qui déterminent des voies de passage, les méats nasaux.

a) Elle est formée par la juxtaposition de 3 plans osseux

- le plan externe comprend : la face nasale de I'os maxillaire et la lame
médiale du processus ptérygoide.

- le plan intermédiaire est constitué par :

I'os lacrymal, situé en regard du sillon lacrymal de I'os maxillaire, et la lame
perpendiculaire de lI'os palatin appliqué sur 'os maxillaire et le processus
ptérygoide.

- le plan interne est formé en haut par le labyrinthe ethmoidal avec ses méats
supérieurs et moyen et en bas par le cornet inférieur.
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Figure n°9

Paroi latérale de la cavité nasale
(constitution et vue médiale)

A ~ Sans l'ethmoide
B - Avee, en place, l'ethimoide,
le frontal et U'os nasal
I - os lacrymal
2 - créte thmoidale
3 = sinus maxillaire
4 - créte conchale
5 = cornet nasal inférieur
6 — corps du sphénoide
7 = foramen sphéno-palatin
& — palatin
9 — processus ptérygoide
10 - processus palatin

il Q W - du maxillaire
‘JIJ = 10 11 - os frontal
®

12 - os nasal

13 — cornet nasal moyen

14 - hiatus semi-tunaire

15 - processus unciné

16 — cornet nasal sup.

17 - récessus sphéno-éthmoidal
18 - cornet supréme

19 — sinus sphénoidal

b) Le méat supérieur

Situé sous le cornet supérieur présente l'ouverture des cellules ethmoidales
moyennes et postérieures.

c) Le méat moyen

Situé sous le cornet moyen, présente l'ouverture des cellules ethmoidales
antérieures et le hiatus semi-lunaire, ouverture du sinus maxillaire.

d) Le méat inférieur

Il est compris entre le cornet inférieur et la paroi inférieure.

e) Le méat naso-pharyngien

Situé en arriére des cornets, présente a sa partie supérieure le foramen sphéno-
palatin.
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4- Le septum nasal osseux

Il s'étend entre les parois supérieure et inférieure, et s’articule avec le cartilage septal.

Il est formé : en haut et en avant, par la lame perpendiculaire de I'os ethmoide, en bas
et en arriére par I'os vomer.

5- L’ouverture piriforme

Triangulaire, a base inférieure, elle est cernée : en bas et latéralement, par lincisure
nasale de 'os maxillaire, et en haut, par les os nasaux.

Du milieu de sa base, pointe I'épine nasale antérieure.
6- Les choanes
Chaque choane est limitée par : I'os vomer médialement, le corps de I'os sphénoide en

haut, la lame horizontale du palatin en bas et la lame médiale du processus ptérygoide
latéralement.

C. Les sinus paranasaux

Les sinus paranasaux sont des cavités osseuses aérées situées autour de la cavité nasale
dans les os maxillaires, sphénoidal, frontal et ethmoidal.

Leurs parois sont recouvertes d’'une muqueuse de type respiratoire se continuant avec
celle de la cavité nasale.

Figure n°10 Figure n°11

Sinus paranasaux (vue médiale de la paroi latérale de la cavité nasale)

Jaune ; sinus ethmoidal 4 - sinus sphénoidal
Vert : sinus maxillaire 5 - cornet rasal sup.

1 = sinus fronial 6 — cornet nasal moven
2 - hiatus semi-lunaire 7 — ostium de la trompe auditive
3 = cornet nasal inf.

Topographic des sinus paranasaux (vuc antéricure)

sinus frontal 2 = sinus éthmoidal 3 - sinus maxillaire
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1- Le sinus maxillaire

Le sinus makxillaire, situé dans le corps de I'os maxillaire, est le plus grand des sinus
paranasaux.

C’est une cavité pyramidale avec :
- un sommet latéral qui s'étend dans le processus zygomatique de I'os maxillaire,
- une base médiale correspondant a la paroi latérale de la cavité nasale,
- une paroi supérieure formée par la paroi inférieure de l'orbite,

- une paroi inférieure correspondant au processus alvéolaire de I'os maxillaire.
Elle est marquée habituellement par la saillie de la racine des premiére et deuxieme
molaires qui peuvent la perforer,

- une paroi postérieure, répondant aux fosses infra-temporale et ptérygo-palatine.
Elle est perforée par les canaux alvéolaires qui livrent passage aux nerfs alvéolaires
postéro-supérieurs destinés aux molaires supérieures,

- une ouverture, le hiatus semi-lunaire. Situé dans le méat moyen, le hiatus est
partiellement obturé par l'os lacrymal, le processus unciné de l'ethmoide, le
processus maxillaire du cornet nasal inférieur et la lame perpendiculaire de l'os
palatin. Le sinus maxillaire est innervé par les nerfs alvéolaires supérieurs et infra-
orbitaire.

2- Les sinus ethmoidaux

Chaque sinus ethmoidal, situé dans un labyrinthe ethmoidal, est constitué de
nombreuses petites cavités (4 a 17) communicant entre elles : les cellules
ethmoidales.

Les os s’articulant au labyrinthe ethmoidal participent a la formation de leur paroi.

On distingue, selon leur topographie, les cellules ethmoidales antérieures, moyennes
et postérieures.

a) Les cellules ethmoidales antérieures

Elles sont creusées dans la partie antérieure du labyrinthe ethmoidal, I'os frontal,
l'os lacrymal et I'os maxillaire.

Elles s’ouvrent dans le méat moyen par I'infundibulum ethmoidal.

b) Les cellules ethmoidales moyennes

Elles sont creusées dans la partie moyenne du labyrinthe ethmoidal et dans I'os
maxillaire.

Elles s’ouvrent dans le méat moyen au-dessus de la bulle ethmoidale.

c) Les cellules ethmoidales postérieures

Elles sont creusées dans la partie postérieure du labyrinthe ethmoidal, I'os
sphénoide et le processus orbitaire de I'os palatin.

Elles s’ouvrent dans le méat supérieur.
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3- Les sinus frontaux

Au nombre de 2, droit et gauche, ils sont situés dans la partie médiale des arcades
sourciliéres, et peuvent s’étendre dans la paroi supérieure de l'orbite.

De forme pyramidale triangulaire, leur apex inférieur s’ouvre dans la partie antérieure
du méat moyen, ou par un conduit fronto-nasal, dans l'infundibulum ethmoidal.

lls sont innervés par les nerfs supra-orbitaires.

4- Les sinus sphénoidaux

Situés dans le corps du sphénoide, ils sont séparés par le mince septum sphénoidal,
souvent dévié latéralement.

Chaque sinus présente :

- une paroi antérieure mince, le cornet sphénoidal et son ouverture dans le
récessus sphéno-ethmoidal situé au-dessus du cornet supréme,

- une paroi latérale en rapport avec I'apex de l'orbite, le nerf optique, et le sinus
caverneux,

- une paroi postérieure répondant a la selle turcique et 'hypophyse.
- une paroi supérieure en rapport avec le chiasma optique.
- une paroi inférieure répondant au naso-pharynx.

Il est innervé par le nerf maxillaire.

D. L’orbite

Figure n°12

Orhite et insertions musculaires

Rose : os frontal 8 — m. élévatenr de l'aile du nez et
Jaune : maxillaire de la lévre supérieure

Bleu : sphénoide 9 — m. oblique inférieur

Vert : lame orbitaire de l'ethmoide 10 - processus orbitaire de l'os

[ ~ canal optique palatin

2 - incisure supra-orbitaire 11 - foramen infra-orbitaire

3 - tubercule infra-optique 12 — m. élévateur de la lévre sup.
4~ foramens ethmoidaux antérieurs 13 — fissure orbitaire inféricure
el postérieurs 14 — m. petit zygomatigue

5 — m. orbiculaire de Uil 15 < m. grand zygomatique

6 - os lacrymal et partie lacrymale 16 - os zygomatigue

du m. orbiculaire de l'ceil 17 — grande aile du sphénoide

7 - os nasal 18 ~ fisswre orbitaire supérieure
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L’orbite est une cavité paire qui contient 'organe de la vision.
Située a la jonction des os du crane et de la face, elle a une forme pyramidale avec :
- une base antérieure appelée entrée orbitaire,
- un apex postéro-médial,
- 4 parois : supérieure, inférieure, médiale et latérale,
- 4 arétes unissant chacune 2 faces.
Son axe, oblique en avant et latéralement, fait avec 'axe sagittal un angle de 45°.
Elle mesure en profondeur 45 mm.

1- La paroi supérieure

Elle est mince, et répond au cerveau.
Elle est constituée de la partie orbitaire du frontal et de la petite aile du sphénoide.

Elle présente dans l'angle antéro-latéral la fosse lacrymale, et dans l'angle antéro-
médial la fossette trochéaire.

2- La paroi inférieure

Elle est formée par les faces orbitaires des os zygomatiques et maxillaires, et le
processus orbitaire de 'os palatin.

Elle présente, se dirigeant en avant et médialement, la gouttiére infra-orbitaire a
laquelle fait suite le canal infra-orbitaire.

3- La paroi médiale

Elle est tres fragile, et constituée de la face orbitaire de I'os maxillaire, de I'os lacrymal,
de la lame orbitaire de I'os ethmoide, et de la partie pré-alaire de la face latérale du
corps de 'os sphénoide.

Elle présente le sillon lacrymal et la fosse du sac lacrymal.

4- La paroi latérale

Elle est épaisse, et sépare I'orbite de la fosse temporale.

Elle est formée : de la face orbitaire de I'os zygomatique percé du foramen du nerf
zygomatique et de la face orbitaire de la grande aile de 'os sphénoide.

5- Les arétes

- l'aréte supéro-médiale présente les foramens ethmoidaux antérieur et postérieur,

- l'aréte inféro-médiale présente dans sa partie antérieure le foramen supérieur du
canal naso-lacrymal,

- l'aréte supéro-latérale est occupée par la fissure orbitaire supérieure, qui fait
communiquer l'orbite et la cavité cranienne.

- laréte inféro-latérale est définie par la fissure orbitaire inférieure, qui fait
communiquer l'orbite et la fosse ptérygo-palatine.
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6- L’apex

Il est défini par le canal optique dont le diamétre est de 4 mm environ.

7- L’entrée de 'orbite

Cernée par le bord orbitaire, elle mesure 35 mm de hauteur et 40 mm de largeur.
Elle comprend :

- le bord supra-orbitaire, partie de l'os frontal, creusé dans sa partie médiale du
foramen ou incisure supra-orbitaire.
C’est un des points des plus saillants de la face.

- le bord infra-orbitaire, constitué des os zygomatique et maxillaire,

- le bord latéral, formé des processus frontal de 'os zygomatique et zygomatique de
I'os frontal.

- le bord médial, dédoublé en anneau de clef, et formé par les crétes lacrymales
antérieure et postérieure.

La premiére prolonge le bord infra-orbitaire et la seconde le bord supra-orbitaire.
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lIl. RAPPELS SUR LES TUMEURS MALIGNES DES CAVITES
NASALES ET PARANASALES

A. Généralités (2)

Au sein des tumeurs malignes des voies aérodigestives supérieures (V.A.D.S.), les
cancers des cavités nasales et paranasales tiennent une place a part :

- faible fréquence,
- absences des facteurs de risques alcoolotabagiques classiques,
- sex-ratio hommes-femmes moins déséquilibré qu’habituellement.

Le développement dans des régions anatomiques confinées, des signes cliniques
spécifiques aménent souvent a traiter des Iésions évoluées en majorité T3 - T4.

L'imagerie associant tomodensitométrie (T.D.M.) et Imagerie par Résonance Magnétique
(I.R.M.) est devenue incontournable pour I'évaluation pré-thérapeutique.

Les variétés histologiques sont nombreuses, nettement dominées par les carcinomes
épidermoides situés préférentiellement au niveau du sinus maxillaire.

Le pronostic de ces tumeurs a évolution essentiellement locale est sombre et dépend en
premier lieu du contréle local rendu souvent difficile par la proximité de la base du crane et
de lorbite.

Le traitement de référence fait appel dans la plupart des cas a l'association radio
chirurgicale. La place de la chimiothérapie reste a definir.

B. Anatomie pathologique

Dans 80% des cas, les tumeurs naso-sinusiennes sont des carcinomes ; les sarcomes
représentent 10% des cas, les tumeurs nerveuses 2%.

Il s’agit en régle de tumeurs primitives ; les métastases secondaires sont occasionnelles.

Les tumeurs malignes primitives naso-sinusiennes sont classées depuis Mac Comb et
Fletcher en :

- carcinomes épidermoides, glandulaires ou indifférenciés,
- sarcomes des tissus mous, osseux ou hématopoiétiques,
- mélanomes,

- lymphomes malins,

- esthésio-neuro-épithéliomes.
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C. Signes cliniques révélateurs (3)

lis sont trés variables : déformation, atteinte nasale, troubles neurologiques, signes oculo-
orbitaires, troubles bucco-dentaires, adénopathies, et sont, compte tenu du stade de
découverte, associés le plus souvent.

La symptomatologie nasale, d'aprés Gignoux et Labayle, est de loin prédominante et
inaugurale.

Le syndrome nasal associe des épistaxis minimes mais itératives, une rhinorrhée
mucopurulente chronique, permanente, accompagnée d'une obstruction nasale
progressive, souvent ancienne.

Ces signes seront trés évocateurs s'ils sont unilatéraux. Une sinusite récidivante, une otite
moyenne chronique d'apparition récente chez un adulte, lorsqu'elles sont unilatérales,
doivent attirer tout particuliérement I'attention tout autant que la découverte d'un polype
endonasal.

Le syndrome déformant peut se manifester a la face : tuméfaction jugale, élargissement
de l'auvent nasal, déplacement du globe oculaire.

Il peut également entrainer une modification des structures endobuccales : déformation du
palais, comblement du vestibule buccal.

Il ttmoigne d'une effraction de la tumeur dans les parties molles au travers des strucures
osseuses.

Les troubles neurologiques associent une symptomatologie douloureuse et des troubles
sensitifs a type de paresthésie ou d'anesthésie dans le territoire du nerf maxillaire
supérieur en particulier.

Des douleurs rebelles, violentes, profondes peuvent étre le fait d'un envahissement de la
base du crane ; elles seront exceptionnellement révélatrices.

La symptomatologie douloureuse est en régle la plus banale, soit a type de céphalées
fronto-orbitaires, analogues a celles des sinusites aigués, soit véritable névralgie faciale,
soit enfin névralgies dentaires supérieures comme |'a souligné Legrignou.

Les signes oculo-orbitaires sont caractéristiques d'un envahissement ou de
I'extériorisation tumorale dans la cavité orbitaire et seraient plus tardifs.

lls sont unilatéraux, a type de diplopie, de troubles de l'acuité visuelle, d'oedeme
palpébral, de larmoiement ou de dacryocystite.

Une exophtalmie directe ou antéro-externe serait caractéristique.

Il peut s'agir d'une paralysie du VI, voire d'un syndrome de l'apex orbitaire en cas
d'extension tumorale postérieure.

Ces manifestations ophtalmologiques sont a rechercher de principe et seraient retrouvees
dans 50% des cas pour Pietrantoni.

Les manifestations bucco-dentaires outre les déformations, peuvent étre une mobilité
dentaire anormale, une cicatrisation incompléte aprés extraction dentaire supérieure ou
une fistule bucco-sinusienne ou bucco-nasale persistante.

L'existence d'un trismus traduit I'extension tumorale a la fosse ptérygo-maxillaire.
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Les adénopathies primitives en apparence sont rarement révelatrices ; elles sont
retrouvées 3 fois sur 56 cas dans la statistique de Marandas.

Ces signes sont plus ou moins fréquents : I'obstruction nasale et I'épistaxis sont de loin les
premiers symptémes selon les statistiques ; les troubles neurologiques existent d'emblée
dans 1/4 a 1/3 des cas selon les auteurs ; l'atteinte oculo-orbitaire existe au premier
examen dans 18% des cas pour Hamberger ; le syndrome déformant dans 12% des cas
pour Martensson.

lls dépendent du point de départ de la tumeur : Mac Comb et Fletcher distinguent ainsi la
symptomatologie d'appel :

- Les tumeurs a point de départ maxillaire, parois antérieure, inférieure et interne,
serait responsables de douleurs et de tuméfactions jugales avant tout autre signe.
Les signes locaux prédominent et I'extension nerveuse, voire endocranienne, est
plus rare, tardive. Les métastases ganglionnaires sont cervicales, du fait du
drainage lymphatique le long de l'artére faciale.

- Le premier symptdme d'une tumeur du sinus frontal est la douleur, et les
manifestations fonctionnelles sont liées a l'obstruction sinusienne.

- Le premier signe d'appel d'une tumeur du sphénoide est la douleur occipitale.

- Les tumeurs des fosses nasales ont souvent une histoire particuliére : obstruction
nasale liée a l'existence d'une polypose non allergique ayant souvent motivé
plusieurs exéréses chirurgicales.

Les épistaxis sont fréquentes, ainsi que les douleurs dentaires médianes.
Ces lésions sont plus accessibles a I'examen clinique et le point de départ est en
régle la paroi externe (cornets).
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IV. RAPPELS SUR LES HEMOPATHIES MYELOIDES (4)

Du fait des limites parfois imprécises entre les trois grandes catégories d’hémopathies
myéloides (L.A.M., S.M.P., SM.D.), 'O.M.S. propose dans sa nouvelle classification de
créer une quatriéme catégorie : les S.M.P./S.M.D., dont la L.M.M.C. fait partie.

A. Les leucémies aigués myéloides (L.A.M.)

1- Définition

La L.A.M. est définie comme une prolifération maligne monoclonale de cellules
myéloides immatures et bloquées dans leur différenciation, a point de départ
médullaire, dont le diagnostic repose sur le myélogramme avec un nombre de blastes
supérieur a 20%.

2- Classification
L’ancienne classification des L.A.M. selon le systéme F.A.B. (Franco-ameéricano-

britannique), essentiellement morphologique, a évolué vers une nouvelle classification
prenant en compte d’autres critéres.

Classification F.A.B. des L.A.M.

L.A.M. MO a cellules indifférenciées

L.A.M. M1 ou M2 | a cellules myéloblastiques

L.A.M. M3 a promyélocytes

L.A.M. M4 a myelomonoblastes

L.A.M. M5 a monoblastes

L.A.M. M6 a érythroblastes

L.AM. M7 a meégacaryoblastes
Tableau n® 1

Actuellement quatre groupes principaux sont reconnus

L.A.M. avec des translocations chromosomiques
récurrentes

L.A.M. avec un aspect myélodysplasique majeur
L.A.M. et S.M.D. secondaires a des thérapeutiques
L.A.M. n’entrant pas dans les catégories précédentes
et se rapprochant du systéme F.A.B.

Tableau n° 2
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Les syndromes myéloprolifératifs (S.M.P.)

1- Définition

Les S.M.P. sont des affections monoclonales des cellules souches caractérisées par
une hématopoiése effective s'exprimant par 'élévation dans le sang périphérique d’'une
ou plusieurs lignées cellulaires et par une moélle hypercellulaire avec une maturation
sans myélodysplasie majeure ; une hépatomégalie est frequemment associée.

2- Classification

Leucémie myéloide chronique Ph1 positive
(BCR/ABL+)

Leucémie neutrophile chronique

Leucémie éosinophile chronique
(syndrome hyperéosinophilique)
Myélofibrose idiopathique

Polyglobulie vraie

Thrombocytémie essentielle

S.M.P. inclassables

Tableau n°3

Les syndromes myélodysplasiques (S.M.D.)

1- Définition

Les S.M.D. sont définis comme des désordres clonaux caractérisés par des cytopénies
périphériques et une dysplasie médullaire résultant de processus de prolifération,
différenciation et apoptose des précurseurs hématopoiétiques, avec une fréquente
évolution vers une phase de L.A.M.

lls sont caractérisés par I'existence d’anémie, de neutropénie, de thrombopénie isolées
ou diversement associées, contrastant avec une moélle normo- ou hypercellulaire
(mais qui peut étre hypocellulaire dans une minorité de cas).

Les S.M.D. peuvent comporter une augmentation du taux des blastes médullaires,
mais leur pourcentage est par définition inférieur a 20%.

La progression en L.A.M. peut survenir au cours de I'évolution, plus frequemment dans
les cas comportant un excés initial de blastes.

Bien que la majorité des S.M.D. soit caractérisée par I'apparition d'une insuffisance
médullaire progressive, leur évolution est relativement indolente.
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2- Classification

Anémie réfractaire
Anémie réfractaire avec des sidéroblastes en couronne
avec une dysplasie d'une seule lignée ou multilignée
Cytopénie réfractaire avec une dysplasie multilignée
Anémie réfractaire avec un exces de blastes :

- avec 5 a 10% de blastes,

-avec 10 a 20% de blastes.
S. M. D. non classables
Syndrome 50-

Tableau n°4
D. Les syndromes myéloprolifératifs/myélodysplasiques (S.M.P./S.M.D.)
1- Définition

Les S.M.P./S.M.D. sont définis par I'existence de caractéres communs aux S.M.P. et
aux S.M.D.

2- Classification

Leucémie myélomonocytaire chronigue
Leucémie myéloide atypique

Leucémie myélomonocytaire juvénile
Autres formes de S.M.P./S.M.D.

Tableau n°5

3- La leucémie myélomonocytaire chronique (L.M.M.C.)

C’est une maladie clonale incluant :
- une monocytose sanguine > 1.10%L persistant sur plus de trois mois,
- une absence de chromosome Ph 1 (ou ber/abl),
- une blastose médullaire < 20% (myéloblastes + monoblastes + promonocytes)

- une dysplasie dans une ou plusieurs lignées, ou si la myélodysplasie est absente
ou minime, la présence d'une anomalie cytogénétique clonale ou I'exclusion
d'autres causes de monocytose (telle que I'existence d’'une tumeur ou d'un état
inflammatoire).
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La L.M.M.C.a une incidencede 0,5 a 1 pour 100 000 habitants/an, un age
médian compris entre 65 et 75 ans et touche préférentiellement le sexe masculin (sex-
ratio=1,5a 3).

Sur le plan clinique, on retrouve le plus souvent une asthénie, une perte de poids, une
fievre, des sueurs nocturnes, des localisations cutanées possibles et une
splénomégalie.

La survie est de quelques mois a plusieurs années et la transformation en L. A.M. se
fait dans 25% des cas.

Classification

LMM.C. 1 Blastes sanguins < 5%,

monocytes < 10%

L.M.M.C. 2 Blastes sanguin =5 a 19%

et/ou monocytes 10 a 19% (ou présence de corps d’Auer).
L.M.M.C. 1 0u 2 Variant avec éosinophilie > 1,5 10°/L

ou avec des monocytes plasmocytoides.

Tableau n°6
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V. LE SARCOME GRANULOCYTAIRE

A. Historique

- 1811 : date de la premiére description macroscopique du sarcome granulocytaire
retrouvée dans la littérature. Burns y décrit une tumeur orbito-oculaire de couleur
verte, dont I'exérése fut suivie d’'une récidive controlatérale.

L’autopsie réalisée au décés du patient révélait des tumeurs de couleur verte,
disséminées dans les sinus, la dure-mére et la surface du crane (5).

- 1835 et 1836 : deux cas similaires sont décrits respectivement par Balfour (6) et
par Durand - Fardel (7).

- 1853, King invente le mot « Chlorome » pour décrire cette tumeur verte (Chloros
signifiant vert en grec) (8).

- 1893 : Dock (9) crédite Von Recklinghausen de la découverte en 1885 de la
premiére association entre S.G. et leucémie aigué. Mais la tumeur découverte par
Von Recklinghausen n’était vraisemblablement pas un sarcome granulocytaire.

- 1904 : Dock et Wathim, a l'aide de 21 cas étudiés de chloromes associés a une
leucémie aigué entre 1893 et 1904, évoquent l'existence d'une relation entre
chlorome et leucémie aigué myéloide ou dite « lymphoide », car non granuleuse
(10) et concluent que le chlorome est probablement une forme plus maligne de
leucémie aigué&, avec des métastases visibles.

- 1912 : Burgess confirme l'origine myéloide des chloromes en utilisant la réaction
des myélo-péroxydases (11).

- 1922 : Brannen C. démontre que les cas de chloromes sans atteinte médullaire
sont trés rares (12).

- 1961 : Reardon établit la premiére classification des chloromes en 5 types (13).

- 1964 : Leder facilite le diagnostic grace a la réaction a la N-aphtyl-chloro-acétate-
estérase.

- 1966 : Rappaport renomme le chlorome, sarcome granulocytaire, pour souligner
son origine mésodermique et aussi pour tenir compte du fait que 30% des
chloromes ne sont pas de couleur verte (14), correspondant au contingent de S.G.
d’origine non granuleuse mais monocytaire.

- Initialement le terme de sarcome granulocytaire décrit uniquement les masses
tumorales associées avec des cellules de la lignée granulocytaire.

- Malgré cette définition précise, on retrouve dans la littérature anglo-saxonne le
terme de T.E.M.M. (tumeurs extra-médullaires a cellules myéloides) regroupant a la
fois les infiltrats leucosiques qui ne forment pas de réelles masses tumorales
destructrices et les vrais S.G. (15),

- Finalement en 2001, I'O.M.S. renomme cette tumeur sarcome myéloide (16).
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B. Epidémiologie

L’'incidence du S.G. est variable entre 2 a 8% des L.A.M. (17) incluant certains diagnostics
autopsiques.

Le S.G. touche le plus souvent les enfants, en particulier les nourrissons.
75% des cas sont des enfants de moins de 10 ans et 52% des cas sont des nourrissons
de moins de un an (14, 18, 19, 20).

Il existe une prédisposition géographique dans les pays suivants :
Turquie, Chine, Japon, Ouganda, Egypte (21, 22, 23, 24, 25, 26, 27).

Il est de survenue quasi-exclusive dans le sous-groupe des LAM M4 et M5 de la
classification F.A.B. (28) et touche préférentiellement le sexe masculin, en effet le sex-
ratio est de 2/1 (23, 29, 30, 31).

C. Physiopathologie

Le mécanisme physiopathologique du S.G. n'a pas été, a ce jour, complétement élucide,
mais on sait qu'il s’agit d’'une hématopoiése anarchique (22, 32).

Concernant le S.G. osseux, son apparition est expliquée par la migration de cellules
leucémiques de la moélle osseuse vers le périoste a travers les canaux Haversiens (33,
34, 35).

Plus récemment, une nouvelle lignée de cellules myéloides humaines, dénommées
H.S.M.-1 a été mise en évidence. On a observé que les cellules H.S.M.-1 ont une capacité
d’adhérence au stroma de la peau, ce qui donne une explication complémentaire a
'hématopoiése anarchique extra-médullaire cutanée (22, 36).

Actualités physiopathologiques (37) :

Différentes protéines et molécules de surface jouent un réle dans la circulation des
cellules leucemiques.

La protéine Mzf1 contrdle la prolifération et la transformation blastique des progéniteurs
myéloides. Les protéines avec motifs en doigt de zinc jouent un réle important dans la
régulation de I'hématopoiése. Ainsi, de nombreux génes codant de telles protéines sont
impliqués dans des translocations chromosomiques des leucémies.

Parmi ces facteurs de transcription, Mzf1 (pour « Myeloid zinc finger 1 ») a une expression
restreinte aux cellules médullaires totipotentes ainsi qu'aux précurseurs myéloides
précoces. Gaboli et al. ont récemment étudié I'nématopoiése de la souris « knockout »
Mzf1-/-, dépourvue du gene Mzf1.

La perte de ce géne n'entraine pas, a l'état stable, de modification sanguine ni de
perturbation des populations myéloides et lymphoides spléniques et ganglionnaires.
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Par contre, les souris Mzf1-/- ont une accumulation médullaire de cellules myéloides
matures.

Le résultat majeur de ce travail est que 30% des souris Mzf1-/- développent une leucémie
myéloblastique (L.A.M.) caractérisée par une atteinte quasi exclusive du foie et, moins
souvent, de la rate, respectant constamment la moelle.

Cette prolifération maligne est en tout point identique aux chloromes des LAM humaines.
In vitro, les progéniteurs médullaires des souris Mzf1-/- sont caractérisés par une plus
grande clonogénicité a court et long terme et un degré important de prolifération.

Mzf1 est donc un géne suppresseur de tumeurs, non indispensable a la différenciation
myéloide in vivo, mais jouant un role crucial dans le contrle de la proliféeration des
progéniteurs hématopoiétiques.

Chez 'homme, Mzf1 n'est situé qu'a quelques kilo bases de I'extrémité du bras long du
chromosome 19. La perte de ce locus, par érosion télomérique pourrait participer a la
leucémogénese et/ou au développement de chloromes au cours des L.A.M.

D. Facteurs de risque

La mise en évidence de nombreux facteurs de risque a permis une détection précoce,
ainsi qu’une thérapeutique moderne et efficace, qui ont diminué de fagon significative la
fréquence et I'importance des S.G.

La définition des mécanismes expliquant le développement de ces tumeurs chez une
petite minorité de patient avec L.A.M. est important car ces localisations extra-médullaires
sont souvent résistantes a la chimiothérapie standard et peuvent prédisposer a une
grande incidence de rechutes a la fois médullaires et extra-médullaires de ces leucémies
(38, 39, 40, 41, 42, 43).

Les anomalies cytogénétiques, la différenciation blastique, les marqueurs de surface
cellulaire, la décroissance de corps d’'Auer, la classification F.A.B. (M4 et M5), le grand
nombre de leucocytes et le dysfonctionnement de l'immunité cellulaire, ont tous éte
impliqués comme facteurs de risque prédisposants de ces tumeurs (41).

1- Anomalies cytogénétiques (41, 44)

Les anomalies chromosomiques des hémopathies malignes sont acquises, clonales, et
non aléatoires. Chez l'adulte, ces anomalies sont observées dans environ 50 a 70%
des cas de L.A.M. de novo. La proportion est plus importante chez I'enfant, puisqu'une
série récente fait apparaitre 67% de caryotypes anormaux.

Le caryotype est pratiqué au moment du diagnostic avant tout traitement, au cours de
I'évolution pour contréler la rémission ou dépister la maladie résiduelle, enfin, a la
rechute pour détecter la réapparition du clone résiduel.

Il y a peu d’études prospectives et rétrospectives faites sur I'association spécifique de
S.G. avec les anomalies cytogénétiques. Certaines n'ont pu démontrer une telle
association (38), par contre d’autres études ont relevé I'existence de cette association.
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Une révision de la littérature concernant ces anomalies cytogénétiques, associées a
plus d’'un cas de S.G. retrouve les caracteéristiques suivantes :

a) La translocation(8;21) (q22;q22) :

Cette anomalie survient chez 8% des patients ayant une L.AM. et confere
relativement un assez bon pronostic.

Cependant, la t(8;21) est aussi 'anomalie cytogénétique la plus fréquemment
associée au S.G. en particulier dans ceux du cerveau, de 'espace épidural et de
I'orbite.

Swirsky et col (45) et Tallman et col (21) étudiant le suivi de ces L.A.M. ont rapporte
des données suggérant une grande incidence de S.G. a la fois comme
manifestation et signe de rechute isolée chez des patients {(8;21). Un rapport récent
effectué par ce groupe a suggéré que le pronostic généralement bon associé a la
t(8;21) pouvait étre compromis par la présence d’'une telle tumeur lors de la
manifestation de ces L. A.M.

b) L’inversion du chromosome 16 : (46, 47, 48, 49)

C’est une autre anomalie cytogénétique favorable, observée dans le L.A.M.-M4
avec dysplasie éosinophilique.

Elle est associée a une grande incidence de S.G. lors du diagnostic et de la rechute
extra-médullaire isolée du S.N.C., et est de bon pronostic avec un taux de rechute
élevé.

Pour Holmes et col. ainsi que d’autres groupes, cette inversion 16 serait associée
préférentiellement a des rechutes médullaires : 36% de S.G. du S.N.C. lors de la
rechute chez 26% de patients avec inversion 16.

Pour Larson et col. en revanche, aucun cas manifeste de rechute symptomatique
du S.N.C. n'a été relevé chez 27 patients étudiés avec une telle anomalie.

Cette divergence pouvait étre due a l'utilisation d’'une forte dose de Cytarabine
(produit a bonne pénétrance méningée) qui est un traitement efficace dans la
leucémie méningée mais aussi dans la prophylaxie de S.N.C.

Contrairement aux patients avec t(8;21), qui arrivent rarement a une seconde
rémission, le traitement de réinduction chez eux avec inversion 16 est
généralement réussi, obtenant des remissions prolongées.

c) Les autres anomalies cytogénétiques (41, 50, 51)

D’autres anomalies, telles que la translocation(9;21), la translocation(9;11), la
translocation(8;16), les trisomies 8 et 21, les monosomies 5 et 7 ont également éte
apportées comme étant des facteurs de risque de ces tumeurs, cependant nous ne
possédons pas assez de cas rapportés pour porter une conclusion.
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2- Marqueurs de surface cellulaire (41, 52-61)

De tous les nombreux antigénes de surface cellulaire (ou Ag de surface membranaire)
impliqués comme possibles facteurs de risque dans les S.G., seule la molécule
d’adhésion a la cellule neurale « neural cell adhésion molécule » (N.C.A.M., leu 19, CD
56) et les antigénes des cellules T, ont été évalués de maniere systématique par
plusieurs chercheurs.

La N.C.A.M. est dérivée du chromosome 11 et s’exprime au niveau des neurones, des
cellules satellites du muscle squelettique et des cellules tueuses naturelles ou elle se
lie de fagon homophilique (CD56+ - CD 56+) pour promouvoir 'embryogénése
neuronale et neuro-musculaire.

La N.C.A.M. est présente dans le tissu normal ovarien, testiculaire, surrénalien et
gastro-intestinal ainsi que dans les tumeurs malignes neuronales solides, et dans les
cellules plasmatiques. Son role demeure incertain (27, 62, 63).

La présence de N.CAAM. dans les lymphomes a cellules T périphériques a été
associée a des atteintes dans des sites inhabituels, tels que le S.N.C., le naso-
pharynx, les muscles et le tractus gastro-intestinal qui sont atypiques pour ce type de
tumeurs malignes, mais caractéristiques du S.G.

La N.C.A.M. est observée a la fois chez des patients ayant une L.A.M. avec (8;21) et
une leucémie monoblastique FAB M5, les deux sont habituellement associées au S.G.

A ce jour, seul un cas de S.M.D. qui a développé un S.G. cutané et une L.A.M. avec
expression blastique des marqueurs de surface cellulaire (N.C.A.M. a été rapporté par
Byrd J.C. et col.

Lisuka et col. ont noté que 10 des 76 patients traités pour L.A.M. a la Nithon université
avait une expression blastique de la N.C.A.M.

4 soit 40% de ces patients avec N.C.A.M. ont développé un S.G. On a également
rapporté le cas d’un patient avec ce marqueur de surface ayant développé 11 S.G.
récurrent.

Les patients porteurs de L.A.M. avec 1(8;21) ou ceux exprimant N.C.A.M. (CD56) ont
par contre une incidence de développement de S.G. isolés chez des patients avec des
antécédents de L.A.M. et possédant a la fois une 1(8;21) et la N.C.A.M., et suggérait un
réle synergique possible de ces facteurs dans la prédisposition au développement de
telles tumeurs.

D’autres études portant sur les S.G. et les cellules blastiques exprimant la N.C.A.M.
seraient cependant nécessaires pour confirmer ou infirmer le réle de ce marqueur de
surface dans la prédisposition a ces tumeurs (64).

3- Différenciation blastique et capacité fonctionnelle

La capacité fonctionnelle et la maturation des cellules blastiques des L.A.M. ont aussi
été suggérées comme facteurs de risques de S.G. (41, 65).

Schiffer et col. examinant les propriétés phagocytaires d’adhérence et migratrices chez
32 patients ayant diverses formes de L.A.M. et visant & rattacher ces propriétés a la
manifestation des S.G. ont retrouvé un degré de fonctionnement in vitro élevé dans les
monoblastes.
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Ceux-ci se rattachent a une différenciation terminale monocytaire, comme cela est mis
en évidence par la maturation nucléaire et cytoplasmique.

Le plus frappant est que seules les cellules qui montraient un certain degré de
maturation sont capables de migrer in vitro sur les fenétres cutanées.

Les propriétés fonctionnelles et de maturation in vitro, étaient associées a une haute
incidence in vivo (71%). Il y avait un défaut d’adhérence phagocytaire et de
fonctionnement migratoire dans les cellules leucémiques dérivees des séries
myélocytaires, qui se rattachent a un taux plus bas de S.G. (36%) (66, 67).

En se basant sur ces données, les auteurs supposaient que le mécanisme des S.G.
dans les L.A.M. dérivées de la série monocytaire (FAB M4/M5) atteignent plus
probablement la maturation blastique, qui permettait une migration précoce a partir de
la moelle osseuse avec envahissement ultérieur du tissus extra-médullaire.

Ces données sont confirmées par plusieurs autres groupes. Le réle de la maturation et
de la capacité fonctionnelle dans la petite fraction de patients avec leucémies dérivées
de la série myéloide et S.G. n'a pas été caractérisée de fagon similaire.

Il est particulierement intéressant de noter que les patients avec L.A.M. et anomalie
cytogénétique 1(8;21) ont souvent une différenciation blastigue terminale et une
incidence de S.G. plus élevee.

4- Autres facteurs de risques (41, 68-71)

Les autres facteurs de risques proposés dans le développement de ces tumeurs
comportent la malnutrition, la diminution des défenses immunitaires, I'augmentation
des globules blancs, la décroissance des corps d’Auer et le bas niveau socio-
économique.

Plusieurs chercheurs africains ont noté une grande incidence de S.G. orbito-oculaires
chez de jeunes patients avec leucémie myélomonocytaire.

Toutes les séries de cas rapportés par Caudar et col. avec S.G. orbito-oculaire
provenaient d’'un bas niveau socio-économique et avaient une diminution du rapport
lymphocytaire CD4/CD8 et une atteinte de I'hypersensibilité retardée des tests
cutanés, comparée aux patients témoins ayant seulement une L.A.M.

On propose que la malnutrition dans ces pays prédisposait a un dysfonctionnement de
immunité cellulaire aboutissant a une incidence élevée de S.G.

Pui et col. ont apporté une association significative du taux sérique soluble de CD8 et
de S.G. chez les patients L.A.M. avec défaut d’expression blastique de CD8.

Cette donnée suggere une atteinte de I'immunité anti-tumorale chez des patients qui
exprimaient des taux élevés de CD8 solubles.

D’autres études seront nécessaires pour élucider le réle possible de limmunite
cellulaire dans I'éradication de ces tumeurs extra-médullaires.
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E. Localisations

Il peut étre unique ou a multiples localisations :
- Classification de Neiman : étude sur 61 Cas (72).

LOCALISATION ' NOMBRE DE CAS
Osseuse (ostéolyse)
Vertébre et tissu para-vertébral
Tissus mous :
- Thorax
- Amygdale
- Nasopharynx
- Orbite
Ganglion lymphatique
Peau
Tractus gastro-intestinal
Testicule
Cerveau
Glande salivaire
Médiastin antérieur
Vagin
Plevre

Tableau n°7

- M. Giordano, dans sa thése sur les sarcomes granulocytaires, rapporte la
répartition suivante : étude sur 191 Cas (73).

LOCALISATION NOMBRE DE CAS
Osseuse 42
Orbitaire 32

Ganglionnaire 24
Mammaire 14
Génitale féminine 14
Cutanée 14
Intra-cranienne 10
Pleuro-péricardique 9
Digestive 8
Médiastinale 8
O.R.L. 5
Musculaire 3
Génitale masculine 3
Hépatique & biliaire 2
Pancréatique 1
Surrénalienne 1
Pulmonaire 1

Tableau n°8
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F. Diagnostic

1- Clinique

C’est un diagnostic clinique difficile a poser surtout s'il est isolé.
Modes de révélation en dehors de la symptomatologie des leucémies (74, 75)
- douleurs localisées (78% des cas),
- nodules tumoraux (65% des cas),
- troubles neurologiques (52% des cas),
- autopsie (56% des cas selon I'étude faite sur 61 cas par Neiman en 1981).

2- Biologique

Il n'existe pas de signe biologique spécifique rapporté dans la littérature.

3- Aspects macroscopiques (14, 76-78)

Le S.G. se présente comme une tumeur nodulaire, homogéne, de consistance dure ou
molle avec des tailles variant de un a plusieurs centimétres, envahissant et détruisant
les tissus de voisinage.

Il peut étre de couleur verdatre (due a I'enzyme myéloperoxydase présente dans les
leucocytes normaux et les myéloblastes).

Cette couleur verte diminue a I'exposition a l'air et aprés fixation dans le formol mais
peut étre restaurée par immersion dans du péroxyde d’hydrogene ou du metabisulfite
de sodium.

Cependant I'absence de cette couleur verte n'exclut pas le diagnostic de S.G. puisque
30% des S.G. sont blancs, gris ou marrons.

Figure n°13 : Figure n°14 :
Aspect macroscopique Aspect macroscopique
d’'un sarcome granulocytaire d’un sarcome granulocytaire

du corps vertébral. du pancréas.
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Figure n°15:
Aspect macroscopique d’un sarcome
granulocytaire du myocarde.

4 - Aspects microscopiques

a) Cytologie (14, 22, 72, 79, 80)

L’analyse cytologique de la population blastique recherchera des élements de
différenciation myéloide, a savoir la présence de granulations azurophiles
(primaires) ou de corps d’Auer dans le cytoplasme des cellules dés le stade de
myéloblaste.

Les corps d’Auer se présentent sous forme d’une inclusion allongée, de coloration
rouge, correspondant a des granulations azurophiles, alignées et cristallisées.
Leur présence inconstante est pathognomonique des L.A.M.
- Types de prélevement : :
L’étude cytologique peut se faire au niveau des différentes localisations tumorales :
- ponction médullaire,
- ponction de L.C.R.,
- pieéce d’exérese tumorale.

- Colorations usuelles :
Les frottis sont colorés au May-Grunwald-Giemsa.

- Description morphologique :

Les différences de morphologie cellulaire correspondent aux différents stades de
maturation cellulaire qui peuvent étre retrouvés dans les S.G., classant ceux-ci en
trois catégories différentes selon le degré de différenciation : blastique, immature ou
differencie.

Cette classification est basée sur la prédominance forte, modérée ou I'absence des
myéloblastes par rapport aux cellules myéloides différenciées (promyélocytes,
myélocytes, métamyélocytes).
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A Giant granular
' - blasts

Figure n°16 :
Aspect microscopique
d’'un myéloblaste (78).

» Le S.G. blastique :

Il est composé de myéloblastes avec ou sans difféerenciation en promyélocytes. lls
ont un cytoplasme basophile mince a modérée et une fine chromatine nucléaire.
Deux a quatre nucléoles sont présents.

La limite du noyau peut montrer quelques degrés d’irrégularité.

Les myélocytes éosinophiles ne sont pas retrouvés habituellement a ce stade de
différenciation.

= | e S.G.immature :

Il est composé principalement de myéloblastes et de promyélocytes ; des
myélocytes éosinophiles sont habituellement présents a ce stade de différenciation.

= |e S.G. différencié :

Il est composé essentiellement de promyélocytes, de neutrophiles plus matures et
d’éosinophiles. Les myélocytes éosinophiles sont plus abondants a ce stade de
différenciation.
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b) Cytochimie (72, 81, 82, 83, 84, 85)

En 'absence de signes de différenciation cytologique, les techniques cytochimiques
sont indispensables pour documenter l'origine myéloide de la prolifération et
affirmer ou simplement confirmer la nature granuleuse des cellules.

Pour cela deux réactions sont nécessaires :
- Réaction des myélopéroxydases

La myélopéroxydase est une enzyme de couleur verte, normalement présente dans
des leucocytes normaux, mais surtout dans les cellules du S.G. ou elle est
retrouvée a des taux plus élevés.

Elle catalyse I'oxydation de substrats protéiques par le péroxyde d’hydrogene.
Cette enzyme est localisée uniquement dans les granulations azurophiles.

L’intensité de la réaction témoigne de leur présence en grand nombre.
Cette enzyme a une fluorescence rouge en lumiére ultraviolette.

Sa présence est détectée par l'apparition, dans le cytoplasme, d'une coloration
bleu-vert ou vert-jaune aprés traitement des lames par la benzidine et le
nitropussiate de sodium en présence d’'eau oxygénée.

Elle est absente des granulations azurophiles de la lignée lymphocytaire, trés
faiblement représentée dans la lignée monocytaire, ce qui permet parfois une
différenciation sur les cellules jeunes retrouvées seules, dont lidentification
cytologique est impossible par les colorations classiques.

La réaction est considérée positive lorsqu’on la détecte dans au moins 3 % des
blastes.

- Réaction de Leder

La réaction de Leder au chloroacétate estérase est la plus spécifique, elle utilise le
naphtol ASD chloroacétate comme substrat pour identifier par une coloration rouge
une estérase présente dans les neutrophiles, les précurseurs neutrophiles et
également dans les cellules mastocytaires.

Cette réaction n’est positive que dans la série granuleuse.
- Autres Réactions

La coloration par le noir Soudan est utilisée pour la mise en évidence de
granulations azurophiles au niveau des cellules tumorales.

Elle met en évidence des particules lipidiques intra-cytoplasmiques dans les
granulations. Sa spécificité équivaut a celle de la myélopéroxydase.

c) Histologie

L'étude histologique est faite sur des biopsies ou sur des piéces d'exérése tumorale
en effectuant des coupes histologiques.

- Types de préléevements

Les prélévements sont fixés dans du liquide de Bouin ou du formol puis inclus dans
la paraffine ou congelés.

- Colorations usuelles

L’Hématéine-Eosine-Safran, le Giemsa et I'imprégnation réticulinique.
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- Description morphologigue

L'examen microscopique permet d'observer un infiltrat monotone et diffus de
cellules de taille moyenne a grande, souvent associées a quelques myélocytes
eéosinophiles.

La présence de myélocytes éosinophiles fournit une indication importante pour le
diagnostic de S.G.

De la méme fagon qu'a I'examen cytologique, il est possible de distinguer des
formes indifférenciées, moyennement ou bien différenciées (22).

- Histochimie

Techniques identiques a la cytochimie (sauf pour la technique de Leder ou seul le
formol peut étre utilisé comme fixateur). Elles sont de moins en moins utilisées.

- Microscopie électronique

Cette méthode n’est pas une technique de routine.

- L'immunohistochimie
Elle est indispensable au diagnostic.

L'étude des marqueurs immunologiques permet de confirmer le diagnostic dans les
formes tumorales ou les cellules myéloides sont visibles sur 'H.E.S. et de faire le
diagnostic dans les formes indifférenciées.

Selon une étude faite par Traweek (81) les marqueurs immunologiques spécifiques
du S.G. sont les suivants :

Antimyéloperoxydase CD15 CD68
Antilysosyme CD34 CD 56
Antiélastase CD43 CD20

Tableau n°9

Figure n°17 :
Réaction positive au CD68 (78).
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G. Diagnostics différentiels

Comme nous l'avons dit précédemment, seul I'immunomarquage peut faire le diagnostic.

Le S.G. est confondu dans 91% des cas avec le lymphome malin non Hodgkinien
(marqueurs T, B, et CD30 positifs) (86).

Les autres diagnostics les plus souvent rencontrés sont les tumeurs indifférenciées a
cellules rondes :

- le sarcome d’Ewing et le neuroépithéliome (MIC2+ et CD99 positifs et recherche
des réarrangements du géne EWS),

- le granulome éosinophile,

- les sarcomes des tissus mous,

- les carcinomes peu différenciés (cytokératines positives),

- les méningiomes (en général facilement éliminées sur 'HES),

- les plasmocytomes,

- I'histiocytose langheransienne (x) (CD1a positif),

- les métastases de mélanomes (protéineS100 et HMB45 positifs),
- les tumeurs neuroendocrines.

H. Sarcome granulocytaire et hémopathies myéloides

1- Mode d’apparition

Le S.G. apparait généralement dans le cadre d’'une L. A.M., en la précédant, en méme
temps que celle-ci, ou dans la période de rémission annongant alors la rechute de la
maladie.

Il peut également apparaitre lors de la transformation aigué d'un syndrome
myélodysplasique d'un syndrome myéloprolifératif, d'un syndrome
myéloprolifératif/myélodysplasique constituant dans ces le marqueur de la progression
de la maladie.

2- Fréquence relative des hémopathies myéloides associées a un sarcome
granulocytaire (22)

L.M.C. 25 %
-L.M.M.C.
- Polyglobulie 25%
- Myélofibrose maligne avec métaplasie myéloide
Leucémie aigué myéloide 20 %
Aucune maladie 30%

Tableau n°10



I. Sarcome granulocytaire et localisations O.R.L.

Symptomatologie en fonction des localisations au niveau de la téte et du cou (87)

LOCALISATIONS AU NIVEAU SIGNES CLINIQUES
DE LA TETE & DU COU
Orbite - Gonflement
- Exophtalmie uni ou bilatérale
Ganglions lymphatiques - Adénopathies cervicales
Peau - Nodules cutanés

- Otite hémorragique

Os temporal - Hypoacousie
- Mastoidite
- Paralysie faciale périphérique

Mandibule - Gonflement

- Obstruction nasale

- Sinusite
Nasopharynx - Gonflement
- Inflammation lacrymale
- Epistaxis
Larynx :
- Epiglotte - Dysphagie & Odynophagie
- Sous-glottique - Dyspnée inspiratoire
- Cordes vocales - Dyspnée inspiratoire & dysphonie

Tableau n°11

J. Imagerie

Les images du S.G. ne sont en aucun cas pathognomoniques de celui-ci.

1- Endoscopie
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’'aspect du S.G. a I'endoscopie digestive peut étre celui d'ulcérations ou de nodules
localisés de la muqueuse pouvant faire discuter le diagnostic de maladie de Crohn, de

colite ulcérée, d'adénocarcinome, de colites amibiennes et bactériennes,

schistosomiase et de tuberculose digestive (88).

2- Radiographie

de

Le S.G. osseux se présente généralement comme une lésion lytique avec une
destruction corticale, une réaction périostée et une masse de tissu mou sous-jacente
(89). L'aspect du S.G. du tube digestif au lavement baryté peut étre parfois celui d'une

masse tumorale avec une ulcération centrale. Cet examen peut révéler des
complications de l'infiltration tumorale telles que : perforation et obstruction (90).



T

3- Scanner

L’aspect T.D.M. du S.G. sans produit de contraste est celui d’'une masse localisée
hyperdense avec cedéme périphérique.

Aprés injection la prise de contraste se fait de fagon homogéne (91).
Cet examen a une place primordiale dans le diagnostic de S.G. intra-cérébral.

Le méningiome est un diagnostic différentiel classique, mais ils présentent des
calcifications et une hyperostose au lieu d’'une destruction osseuse (91).

4- |.R.M.

Le S.G. intra-cérébral présente un signal iso-intense au parenchyme cérébral dans les
pondérations T1 et T2.

Plus précisément, ce signal est similaire a celui de la matiére grise en T1 et a celui de
la matiére blanche en T2, suggérant une masse tumorale a fort contenu cellulaire (91,
92, 93). Les tumeurs d’'origine neurologique présentent habituellement une hyper-
intensité en T2 (94).

Pour le bilan de la tumeur primitive, I'l.R.M. s’impose dés qu’il s’agit du rachis ou des
parties molles.

K. Traitement

Qu'il soit isolé ou associé a une L.A.M., le traitement du S.G. repose sur [l'utilisation de
trois armes thérapeutiques :

- la chirurgie,
- la radiothérapie,
- la chimiothérapie.

1- La chirurgie

La chirurgie est de moins en moins utilisée pour deux raisons d'une part le risque de
complications (infections, hémorragies dues aux thrombopénies ou autres anomalies
plaquettaires secondaires a la leucémie), d’autre part la plus grande efficacité de la
radiothérapie et de la chimiothérapie.

Elle est utilisée a visée diagnostique si le S.G. est isolé ou si sa localisation est
menagante (comme au niveau du S.N.C.) (22, 95).

2- La radiothérapie
Le S.G. présente une bonne sensibilité a la radiothérapie et il est possible de faire

diminuer rapidement le volume de la masse tumorale, une premiére séance
d’irradiation allant de 0,2 a 0,3 Gy peut obtenir un taux de réponse de 86% a 89%.
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Cependant des rechutes locales ou systémiques (sous forme de L.A.M.) arrivent
habituellement dans une moyenne de 10 mois lorsque la radiothérapie est utilisée sans
association avec la chimiothérapie (22, 96, 97, 98).

3- La chimiothérapie

Il est établi que le traitement le plus efficace du S.G. isolé ou associé a une leucemie
aigué consiste en la chimiothérapie et plus spécifiquement en la chimiothérapie
d’induction des L.A.M. incluant la Daunorubicine, ou une autre anthracycline, et la
Cytarabine (22, 99).

Actuellement certains auteurs préconisent l'utilisation de la greffe de moélle osseuse
allogénique si un donneur est trouvé, ou autologue si aucun donneur n’est trouve,
comme possibilité thérapeutique dans le S.G. isolé (96, 99, 100).

L. Pronostic

La survie moyenne est comprise entre 2 et 8 mois (78).

Des études réalisées par Wiemick (101), Neiman (72), Muss (102), ont mis en évidence
que le pronostic des patients présentant une L.A.M. associée a un S.G. était le méme que
celui des patients présentant uniquement une L.A.M.

En cas de S.G. isolé, découvert avant toute évidence de transformation leucémique, le
pronostic peut étre meilleur surtout si le diagnostic est fait dés le début de la maladie
permettant I'instauration d’un traitement précoce ,local, combiné et général (22).

Cependant dans la majorité des cas le pronostic est sombre, similaire a celui des L AM.,
car bien que certains patients aient une durée de vie longue, la plupart meurent dans les
22 mois d’'une leucémie aigué peu de temps apres le diagnostic du S.G (103, 104).

Le pronostic et le traitement des sarcomes granulocytaires isolés sont donc identiques a
ceux des leucémies aigués myéloides sans tumeur extra-médullaires (105).
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VI. CAS CLINIQUE

Monsieur B. Daniel agé de 90 ans est hospitalisé en février 2002 pour un bilan
d’exophtalmie évoluant depuis 4 mois de fagon progressive, dans le service
d’ophtalmologie du C.H.U. de Limoges.

Dans ses antécédents on retrouve :

- une maladie de Horton diagnostiquée en 1990 et actuellement en abstention
thérapeutique,

- une leucémie myélomonocytaire chronique diagnostiquée en 1999 et traitée par
Hydréa, :

- une phlébite de la jambe droite en 1999,

- un zona maxillaire droit en 1995,

- une oesophagite de stade 1 sur une hernie hiatale,
- un canal carpien bilatéral en 1995,

- une prostatectomie en 1977,

- une fracture fémorale gauche en 2000,
- un pacemaker posé en 2002,
- une allergie a l'iode.

Le traitement a I’entrée est le suivant :
- Hydréa : 1/semaine,
- Mopral 20 mg : 1/jour,
- Diffu-K : 1/jour,
- Lasilix 20 mg : 1/jour,
- Gaviscon : 3/jour,
- Solupred 20 mg : 1/jour,
- Vastarel : 3/jour.

Sur le plan clinique a I’entrée :
- le patient est asthénique,
- les constantes sont normales,
- lexamen neurologique retrouve des céphalées et des acouphénes,
- l'auscultation cardio-pulmonaire est normale,

- il présente une épistaxis, des sueurs nocturnes, un prurit du visage, il n’est pas
retrouvé de splénomégalie, ni d'adénopathies, ni de point d’appel infectieux,

- I'examen ophtalmologique retrouve une tumeur violacée fronto-ethmoidale
occupant le quadrant supéro-médial de I'orbite gauche, repoussant le globe oculaire
en bas et en dehors, associée a un larmoiement, une absence de fermeture des
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paupiéres, une baisse de l'acuité visuelle (4/10), une douleur, un saignement, et
une cellulite orbitaire,

- le reste de 'examen retrouve des nausées et une pollakiurie.

Sur le plan biologique :
- il n’y a pas de syndrome inflammatoire,

- les globules blancs au nombre de 15700/mm3 avec 12000 neutrophiles, 750
lymphocytes, 1500 monocytes, 2% de promyélocytes et 3% de myélocytes
neutrophiles,

- il existe une anémie normocytaire I'Hb est égale a 11,4 g/dL,
- il n’y a pas de thrombopénie,

- la glycémie est normale, on note une hyperkaliémie a 5,4 mmol/L, le reste du
ionogramme est normal,

- la fonction rénale est perturbée avec l'urée égale a 19,5 mmol/L et la créatinine
égale a 136 pmol/L.

Examens complémentaires :
- radiographie du thorax : sans particularités,
- T.D.M. orbitaire sans injection :

- hyperdensité diffuse de l'ethmoide, du sinus maxillaire et des fosses
nasales gauches, s'étendant a I'orbite gauche avec lyse de la paroi interne et
atteinte de l'os frontal,

- refoulement du globe oculaire en avant, en dehors et en bas.
- une biopsie de I'angle interne de I'orbite gauche est réalisée en ophtamologie.

Consultation O.R.L. :
- pas d’atteinte du trijumeau,

- une biopsie de la fosse nasale gauche est réalisée par voie endo-nasale.

Résultats des biopsies :

- réaction a la myéloperoxydase positive, CD 15 et CD 68 positifs, E.M.A. positifs,
la coloration a L'H.E.S. retrouve une prolifération tumorale d’aspect indifférencié
avec la présence de nombreuses mitoses.

- laspect morphologique et l'immunophénotype sont compatibles avec une
localisation tumorale d’une leucémie aigué myélomonoblastique.

Le diagnostic de chlorome ou sarcome granulocytaire est alors posé révélant I'acutisation
d'une L.M.M.C. en leucémie aigué myélomonoblastique.

Le patient est alors transféré dans le service d’Hématologie ou il bénéficie d’un traitement
antalgique par Idarac, d’'une corticothérapie par Solupred 50 mg : 1/j et de soins locaux.

Il est ensuite hospitalisé dans le service de Médecine de suite d’aigu ou il bénéficie de
plusieurs séances de radiothérapie décompressive avec une tolérance et une efficacité
correctes puisqu'il existe au bout d’'un mois une nette régression de cet cedéme oculaire.
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Ce patient rentre a domicile le 20 mars 2002, il poursuit ses séances de radiothérapie en
externe et bénéficie de plusieurs transfusions en hépital de jour a 'Hépital de Bellac.
Il est décédé dans ce méme hdpital le 2 mai 2002.

Figure n°18 :

Aspect post-opératoire
récent du patient.




Figure n°19
Clichés du T.D.M.
orbitaire du patient

«
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Figure n°24 :
Myélopéroxydase.
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VIl. DISCUSSION

Cette observation de sarcome granulocytaire naso-sinuso-orbitaire pose un probléme
nosologique.

En effet, la revue de la littérature retrouve plusieurs synonymes du sarcome granulocytaire
encore utilisés de nos jours.

Cette tumeur a longtemps été appelée chlorome en raison de sa couleur verte a la coupe.

Cette couleur verte étant inconstante, le terme de sarcome granulocytaire suggéré
paraissait le plus approprié.

Puis dans la littérature anglo-saxonne, on retrouve le terme de T.E.M.M. regroupant les
infiltrats leucosiques, qui ne forment pas de réelles masses tumorales destructrices, et les
vrais sarcomes granulocytaires.

Finalement, 'O.M.S. renomme cette tumeur sarcome myéloide. Désormais, il faut
employer le terme de sarcome myéloide pour désigner cette tumeur et connaitre ses
synonymes pour faciliter les recherches dans la littérature.

Si les localisations orbitaires du sarcome granulocytaire sont trés fréquentes, les
localisations naso-sinusiennes sont beaucoup plus rares. Nous n'avons retrouvé dans la
littérature d’association de ces deux localisations.

Le point de départ de cette tumeur se situe probablement au niveau des fosses nasales
gauches, sous le cornet moyen de I'ethmoide.

En effet, au niveau du méat moyen se trouvent: 'ouverture des cellules ethmoidales
antérieures, le hiatus semi-lunaire (ouverture du sinus maxillaire) et I'apex inférieur du
sinus frontal.

La tumeur a progressivement envahi le sinus maxillaire, 'ethmoide, le sinus frontal et a
pénétré dans l'orbite au niveau de la lame orbitaire du labyrinthe ethmoidal (autrefois
appelée os planum), qui constitue la paroi médiale de l'orbite refoulant ainsi le globe
oculaire en bas et en dehors.



Figure n°25 :
Point de départ et évolution de la tumeur.
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il
Coupe frontale de la face

1 - crista galli 8 - processus unciné
2 — lame criblée 9 - cornet nasal inf:
3 — os frontal 10 - maxillaire

4 — cornet nasal sup. 11 - vomer

5 = labyrinthe éthmoidal 12 — orbite

6 — os zygomatique 13 = sinus maxillaire
7 — cornet nasal moyen 14 - fosse nasale

Figure n°26 :
Point de départ et évolution de la tumeur.

Topographie des sinus paranasaux (vue antéricure)

I~ sinus frontal 2 — sinus éthmoidal 3 — sinus maxillaire
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Sur un plan physiopathologique, le mécanisme, a ce jour, n'a pas été compléetement
élucidé, mais on sait qu’il s'agit d’'une hématopoiése anarchique.

Concernant le sarcome granulocytaire osseux, son apparition est expliquée par la
migration de cellules leucémiques de la moelle osseuse vers le périoste a travers les
canaux haversiens.

C’est une tumeur qui apparait généralement dans le cadre d’une L.A.M., en méme temps
que celle-ci, en la précédant, ou dans la période de rémission annoncant la rechute de la
maladie. Le S.G. peut également apparaitre lors de la transformation aigué d’'un S.M.P.,
S.M.D., ou S.M.P./S.M.D., constituant dans ces cas « le marqueur » de progression de la
maladie.

La mise en évidence de nombreux facteurs de risques de développer un sarcome
granulocytaire offre de nouvelles possibilités pour la compréhension des mecanismes
physiopathologiques, et de ce fait, permet de poser un diagnostic plus précoce de cette
tumeur.

Les anomalies cytogénétiques, la différenciation blastique, les marqueurs de surface
cellulaire, la décroissance des corps d’Auer, le grand nombre de leucocytes, et le
disfonctionnement de l'unité cellulaire ont tous été impliqués comme facteurs de risque de
développer un S.G.

Cette observation rapporte un cas de S.G. chez un patient porteur de L.M.M.C.
diagnostiquée 3 ans auparavant. Le diagnostic de sarcome granulocytaire a révélé chez
ce patient l'acutisation de cette L.M.M.C. en leucémie aigué myélomonoblastique (L.A.M.-
M4).

Le diagnostic de S.G. est difficile et souvent tardif, car il N’existe pas de signe biologique,
clinique, ni radiologique spécifique. Le diagnostic se repose alors sur lanatomie
pathologique, et particulierement sur I'étude des marqueurs immunologiques.

En effet, 'immunohistochimie permet de confirmer le diagnostic dans les formes
tumorales, ou les cellules myéloides sont visibles sur 'H.E.S. (comme dans notre
observation), et de faire le diagnostic dans les formes tumorales indifférenciées.

Il est trés important pour les anatomo-pathologistes de connaitre les antécédents
d’hémopathie myéloide ; ainsi, ils peuvent cibler leur recherche sur les marqueurs
immunologiques spécifiques. De ce fait, le diagnostic reste trés difficile si le S.G. est isolé.

Sur un plan thérapeutique, la chimiothérapie reste le traitement de référence. La chirurgie,
et particulierement la radiothérapie, sont utilisées dans un but symptomatique.

Le pronostic est trés sombre, en effet la survie moyenne est comprise entre deux et huit
mois. L'age du patient et la taille de la tumeur ont certainement influencé les médecins a
choisir une thérapeutique symptomatique.

Ce patient a bénéficié de plusieurs séances de radiothérapie décompressive apportant de
bons résultats sur le plan local. Mais ce patient est décédé, trois mois apres le diagnostic
de S.G., des suites de I'évolution d’'une leucémie aigué myélomonoblastique (L.A.M.-M4)
non traitée.
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VIll. CONCLUSION

Nous avons rapporté une observation unique de S.G., du point de vue de sa localisation
naso-sinuso-orbitaire, chez un patient porteur d’'une L.L.M.C. dont le point de départ
probable se situe au niveau de I'ethmoide, qui est le « carrefour » des sinus.

Cette tumeur, généralement associée a une hémopathie myéloide, peut étre le marqueur
de progression de cette pathologie.

En effet, le diagnostic de sarcome granulocytaire chez ce patient a révélé l'acutisation
d'une L.L.M.C. en leucémie aigué& myélomonoblastique.

Désormais, il convient de nommer cette tumeur sarcome myéloide, et de connaitre
également ses synonymes afin de faciliter les recherches dans la littérature.

Nous avons remarqué que la connaissance des antécédents de L.L.M.C. avait été tres
utile dans la démarche diagnostique anatomopathologique, en particulier dans [l'utilisation
de marqueurs immunologiques spécifiques. Nous pouvons conclure que toute tumeur,
découverte dans un contexte d’hémopathie myéloide, doit faire suspecter en premier lieu
un S.G. ; par conséquent si le S.G. est isolé, le diagnostic reste trés difficile.

Si les mécanismes physiopathologiques du S.G. sont encore mal définis, la mise en
évidence de nombreux facteurs de risque offre de nouvelles possibilités pour mieux les
comprendre, et de ce fait, permet de poser un diagnostic plus précoce.

Le traitement repose sur la chimiothérapie ; la chirurgie, et surtout la radiothérapie, sont
utilisées dans un but symptomatique.

Le pronostic reste trés sombre et la survie moyenne est comprise entre 2 et 8 mois.

Cette tumeur rare doit étre connue, car un diagnostic précoce peut améliorer la qualité de
la survie.



IX. LISTE DES ABREVIATIONS

L.A.M. : Leucémie aigu€ myéloide.

S.G. : Sarcome granulocytaire.

V.A.D.S. : Voies aéro-digestives supérieures.

T.D.M. : Tomodensitométrie.

I.LR.M. : Imagerie par résonance magnétique.

S.M.D. : Syndrome myélodysplasique.

S.MLP. : Syndrome myéloprolifératif.

L.M.C. : Leucémie myéloide chronique.

L.M.M.C. : Leucémie myé¢lomonocytaire chronique.

T.E.M.M. : Tumeur extra-médullaire a cellules myéloides.

F.A.B. : Franco-américano-britanique.

S.N.C. : Systéme nerveux central.

N.C.A.M. : Neural cell adhésion molecule.

HLE.S. : Hématéine éosine safran.
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RESUME

L’'observation récente d'un cas de sarcome granulocytaire naso-sinuso-orbitaire découvert au C.H.U. de
Limoges chez un patient agé de 90 ans porteur d’'une leucémie myélo-monocytaire chronique, fait I'objet de
cette thése.

Notre travail consiste en une revue de la littérature nous permettant de souligner les caractéristiques de
cette tumeur, puis de discuter de l'originalité de ce cas clinique suivant plusieurs points.

Nous avons rapporté une observation unique de S.G. du point de vue de sa localisation naso-sinuso-
orbitaire, dont le point de départ probable se situe au niveau de I'ethmoide, qui est le « carrefour » des
sinus.

Cette tumeur généralement associée a une hémopathie myéloide peut étre le marqueur de progression de
cette pathologie.

En effet, le diagnostic de sarcome granulocytaire chez ce patient a révélé l'acutisation d’'une L.L.M.C. en
leucémie aigué myélomonoblastique.

Toute tumeur découverte dans un contexte d’hémopathie myéloide doit faire suspecter un S.G. en premier
lieu.

Désormais, il convient de nommer cette tumeur sarcome myéloide, et de connaitre également ses
synonymes afin de faciliter les recherches dans la littérature.

Le diagnostic de S.G. est difficile surtout s'il est isolé ; il repose sur I'anatomie pathologique, et
particuliérement I'immunohistochimie.

Si les mécanismes physiopathologiques du S.G. sont encore mal définis, la mise en évidence de nombreux
facteurs de risque offre de nouvelles possibilités pour mieux les comprendre, et de ce fait, permet de poser
un diagnostic plus précoce.

Le traitement repose sur la chimiothérapie ; la chirurgie, et surtout la radiothérapie, sont utilisées dans un but
symptomatique. _ .

Le pronostic reste trés sombre, et la survie moyenne est comprise entre 2 et 8 mois. _

Cette tumeur rare doit étre connue, car un diagnostic précoce peut améliorer la qualité de la survie.




