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Introduction: Sarcome granulocytaire primaire est une tumeur maligne extra médullaire rarecomposée
de cellules myéloides immatures, pouvant progresser ou non vers une leucémie myéloide aigue.La
tumeur précéde rarement la leucémie sans atteinte de la moelle osseuse. Obser vation: Nous rapportons
I’observation d’un sarcome myéloide maxillaire primaire survenant chez un enfant de 09 ans, ayant
bénéficié d’une radio chimiothérapie avec une rémission complete. Discussion: 1l s’agit d’une tumeur
maligne dont |e pronostic reste sombre, qui pose un défi diagnostic anatomoclinique et différentiel d’ou
intérét de I’analyse immunohistochimique. Un diagnosticauquel il faut y penser surtout devant une
symptomatol ogie atypique en absence de manifestation hématologique. Son traitement consiste en une
radio chimiothérapie agressive précoce permettant une rémission et réduisant le risque de progression
vers laleucémie myéocytaire aigue etprolonger la survie. Nous soulignons I’importance des nouvelles
thérapies en cours d’essais et le traitement de consolidation par greffe de moelle.
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INTRODUCTION

Le sarcome granulocytaire est une tumeur maligne extra
médullaire, composée de cellules myéloides immatures. |l
représente entre 3 et8 % des leucémies myéloblastiques. |l
survienta tout age, avec une prédilection chez les enfants (1).
Cette tumeursurvient le plus souvent dans I’os etle périoste,
cependant elle peut toucher n’importe quel organe dans le
corps y compris les tissus mous. Généralement, elle survient
en paralléle ou aprés uneleucémie myélocytaire aigué (LMA),
ou la précéder sans signe apparent dit primaire, avec un risque
de progression vers la LMA en quelques mois voire quelques
années (1,2). A travers cette observation et a la lumiére de la
littérature on va mettre le point sur la difficulté diagnostique
ausss bien pour les cliniciens que pour les
anatomopathologiques, I’intérét de I’étude
immunohistochimique dans le diagnostic précis, le role de
prise en charge précoce afin de contrdler la progression de la
maladie par I’instaurationd’un traitement adéquat et a temps.

Observation: |l s’agit d’un enfant de 09 ans, issu d’une
grossesse suivie menée aterme, bien vacciné sans antécédents
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particuliers, qui a présenté 3 mois avant sa consultation une
tuméfaction jugo nasale droite, augmentant rapidement de
volume, comblant le sillon nasogénien, sans signes
inflammatoires en regard, sans notion d’obstructionnasale.
(Fig.1). L’examen clinique trouvait une masse ferme,
|égérement douloureuse, fixe par rapport au plan profond, avec
une hypoesthésie jugale droiteintéressant le territoire de la
deuxiéme branche du trijumeau. L’examenendo buccal et
examen nasal était norma. La papation des aires
ganglionnaires cervicales a montré I’absence d’adénopathie
cervicale. Le bilan radiologigue a consisté en une
tomodensitométrie(TDM) du massif facial, qui a objectivé un
processus tumoral lytiquedu sinus maxillaire droit entrainant
une ostéolyse mitée des parois antérieure et médiane du sinus
maxillaire et de I’hémi arcade dentaire supérieure, avec
réaction périostée en feu d’herbes et masse tissulaire
homogeéne des parties molles jugales adjacentes, étendue au
canthus interne de 47x17mm faisant évoquer un processus
tumoral agressif.(Fig.2 a et b) Le biland’extension qui a
consisté en une TDM cervico-thoraco-abdomino-pelvienne et
une scintigraphie osseuse était normal. Le bilan biologique (la
numération de formule sanguine, I’ionogrammecomplet, le
bilan phosphocalcique) est normal. Nous avons procédé a une
biopsie sous sédation par voieendo buccale vestibulaire
supérieure droite, dont I’analyse anatomopathologique est
revenue en faveur d’un infiltrat cellulaire
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denselargementartéfactéd’allure  lymphoidefait de nappes
diffuses de cellules de grande taille aux noyaux munis d’une
chromatine granuleuse avec parfois un nucléole bien visible et
une activité mitotique modérée. Ces cellules sont méléesde
nombreuses petits lymphocytes. Un complément par une étude
immunohistochimique de phénotypage a éé fait dont les
anticorps anti-myélopéroxydase(MPO) et anti-CD34, anti-CD
68 sont revenus positifs ce qui a permis de poser le
diagnosticde sarcome myéloide. Le patient a été adressé au
service d’hématologie, il a bénéficiéd’un myélogramme avec
analyse cytogénétique qui sont revenus normales permettant
ains de confirmer le diagnostic de sarcome myéloide primaire.
Le patient a bénéficié d’une radio chimiothérapie, dont
I’évolution était bonne avec une rémission compléte. Sur un
recul d’un an, il n’avait aucun signe de rechute ou de
progression de lamaladie.

DISCUSSION

Le sarcome myéloide ou granulocytaire est une tumeur
maligne extra médullaire constituéede  granulocytes
immatures. Décrit pour la premiére fois par Burnsen 1811, il a
étédénommé «chlorome», en raison de son aspect vert,
résultant de la présence demyélopéroxydase dans les cellules
tumorales.(3) Il représente entre 3 et8 % des leucémies
myéloblastiques et touche fréquemment les enfantsavec un age
<10 ans, mais peut survenir a tout age, avec une légere
prédilection pour le sexe féminin.(1,3) llsurvient chez des
patients atteints d’une leucémie myéloide aigué (LMA), de
fagon concomitante ou lors d’une rechute ou parfois précede
de quelques mois I’apparition de la leucémie (4). Dans la
majorité des cas, il se produitapres |'apparition de la leucémie.
Quand il précéde la leucémie sanstout symptome apparent, il
est appelé primaire ou isolé avec une incidence estimée
de0,85% a 2,2% chez les patients atteints de LMA. Alors, on
peut distinguer deux formes: leucémique et non leucémique
(sarcome myéloide primaire) en |’absence de toute autre
anomalie hématologique décelable (3). Cette derniére survient
dans environ 2/million de personnes.(5,6)

Cette tumeur peutse localiser dans n’importe quelle partie du
corps. Cependant, le plus souventdans le périoste,ligaments,
infiltrant I’0s etles tissus mous environnants, les ganglions
lymphatiques et la peau. Au niveau de I’extrémité céphalique,
elle touche surtout I’orbite et les sinus. A nos connaissances,
seulement 21 cassont localisés dans le maxillaire et trés peu
d'entre euximpliquent le sinus.(1,3,5). Dans sa localisation
maxillaire, saprésentation clinique et radiologique est non
spécifiqueresponsable d’un tableau de tumeur maligne
localement agressive. La biopsie avec une analyse
hi stopathol ogique, immunohi stochimique et
immunophénotypageest indispensable pour le diagnostic.
Ainsi, il s’agit d’undéfi diagnostic pour le pathologiste, car il
semble difficile de différencier le diagnostic de sarcome
granulocytaire de celui dun lymphome a grandes cellules
B,lymphome de Burkitt, lymphome Iymphoblastique et
lecarcinome squameuxmal différencié. A noter que dans la
littérature, il y a un taux non négligeable de faux diagnostics
supérieurdb0% surtout en cas de sarcome myéloide peu
différencié (4,7,8). Histologiquement, cette tumeur est formée
exclusivement d’un tapis de cellules primitives mal
différenciées avecun cytoplasme granulaire, noyaux ronds a
ovales entourés de membranes bien définies avec desnucléoles
proéminentes, mélées d’infiltrat inflammatoire (9).

Figure 1. photo de face de I’enfant montrant la tuméfactionjugo
nasale droitecomblant le sillon nasogénien
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Figure 2: images scannogr aphiques du massif facial
A : coupes axiales en fenétr es osseuses montrant le processus
tumoral du sinus maxillaire droit avec la lyse osseuse des parois
antérieureet interne avec la lyse de I’hémiar cade dentaire
supérieure et laréaction périostée en feu d’herbes. B : coupes
cor onales en fenétres parenchymateuses montrant une masse
tissulaire des parties mollesjugales

L'immunohistochimie apporte plus de précision en permettant
de prouver I’origine myéloide des cellules tumorales surtout
dans les formes non leucémiques. La myélopéroxydase (M PO)
et le lysozyme sont les indicateurs les plus spécifiques et
sensibles (6). La myélopéroxydase est présente dés les stades
les plus précoces de la différenciation myéloide (7). Autres
marqueurs comme CD15, CD68, CD43 et CD117 ne sont pas
spécifiques. Dans notre cas, c’est la positivité de MPO et
CD68 qui a permis de poser le diagnostic. (5,9,10,). Les
traitements différent entre la résection chirurgicale seule qui
semble insuffisante, la radiothérapie associée a la
chimiothérapie qui constitue unchoix efficace pour le
soulagement et la consolidation des symptdmes cliniques, et la
chimiothérapiesystémique qui estla base de traitement de ce
type de tumeurs. Cependant dans certains cas, elle ne peut pas
arréter complétement la progression vers LMA (en moyenne
10,5 mois) (11,12,13).

En méme temps, elle a des effets secondaires tels que la
cardiotoxicité et la myélosuppression.Ces derniéres années, on
a recours a un traitement dit plus complet, basé sur une
radiothérapie combinée, chimiothérapie avec greffe de moelle
osseuse et de cellules souches hématopoiétiques, malgré qu’il
n’y aitque quelques études rétrospectivesqui ont montré de
bons résultats avec un taux de survie de 48% (5,14). Une
nouvelle orientation du traitement de ces tumeurs vers une
thérapie de plus en plus efficace dite ciblée par des inhibiteurs
d'histone désacétylase, inhibiteurs de la méthyltransférase,
inhibiteurs du FLT3 et de la farnésyl transférase est en cours
d’essais. (5,15). En I’absence de traitement précoce et efficace,
la tumeurévolue rapidement vers une détérioration clinique et
ledéces (3,5). Le pronostic de cette tumeur reste sombre, d’ou
a travers cette observation on insiste sur I'importance du
diagnostic précoce, car I’instauration d’un traitement adéquat
peut permettre une rémission complete de laleucémie
avecguérison.

Conclusion

Malgré qu’il s’agit d’une tumeur rare, sa fréquence élevée
chez la population pédiatrique et son pronostic sombre

imposent a tout médecin pédiatre, chirurgien ou oncologue d’y
penser devant toute présentation clinique atypique surtout en
absence de manifestation hématologique. La confirmation
diagnostique repose sur une analyse anatomopathologique
minutieuse, mais  surtout  Pintérét  de I’étude
immunohistochimique.

Conflits D’Interets: Les auteurs ne déclarent aucun conflit
d’intéréts.
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