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INTRODUCTION

Les rhabdomyosarcomes sont des tumeurs malignes des parties
molles les plus fréquentes chez I'enfant (7). Leur localisation urogénitale

vient en deuxieme position par ordre de frequence (14).

lls se développent dans la sphére urinaire (urétre, vessie) ou dans
le vagin.
Dans ce dernier cas qui est 'objet de notre étude, la tumeur prend

un aspect particulier en grappe de raisin d'ou le nom de sarcome

botryoide.

Ce sont des tumeurs mésenchymenteuses plus ou moins
difféerenciées d'origine probablement dysembryoplasique. Elles
présentent des caractéres macroscopiques et microscopiques multiples,
ce qui explique le trés grand nombre d'appellations retrouvées dans la
litterature : rhabdomy%arcome embryonnaire, sarcome embryonnaire,

sarcome botryoide, sarcome racémeux ou myxosarcome etc ( 14 ).

La rareté du sarcome botryoide et sa haute gravité nous aménent
a preciser quels sont les aspects épidémiologiques, cliniques et

thérapeutiques dans notre contexte.






A - HISTORIQUE (7, 14)

L'aspect macroscopique en grappe de raisin du sarcome botryoide
a été décrit pour la premiére fois par Guersant en 1854 ; Pfannensteil en
1892 confirme cette description. Selon Mac Farland en 1935, pas moins
de 119 noms différents ont été donnés a cette tumeur.

Les avancées thérapeutiques et pronostiques peuvent se scinder
en trois (03) périodes historiques.

La premiére étape est celle des années 1960. Elle correspond a
'époque ou le diagnostic était reconnu mais le plus souvent
tardivement : le pronostic était alors effroyable.

La deuxiéme étape est celle des années 1970. Elle a permis une
amélioration du pronostic grice & une thérapeutique multidisciplinaire
agressive avec des séquelles importantes (exentération pelvienne).

La troisiéme étape est encore en cours. Elle vise a minimiser les
séquelles et attache de limportance a la qualité de la survie. C'est
I'étape de la chimiothérapie, des nouvelles modalités de radiothérapie,

de la chirurgie d’exérése partielle et de la chirurgie reconstructrice.

B- EPIDEMIOLOGIE

- Fréquence

Les tumeurs malignes du vagin représentent 1 a 2 % de 'ensemble
des tumeurs gynécologiques ( 4 ). Les rhabdomyosarcomes en géneéral
regroupent 4 & 8 % des affections malignes de I'’enfant de moins de 15
ans (8, 15). Chez I'enfant ces tumeurs sont rares et le sarcome botryoide
constitue la variété la plus fréquente (4).



- Age

La maladie atteint essentiellement les enfants de 2 a 6 ans mais
elle a été décrite a la naissance (11).

- Facteurs favorisants (14)

Certains constats ont fait penser a I'existence d'un facteur
génétique :

e Association & des malformations congénitales.

e Certaines descriptions familiales.

e L’augmentation de la fréquence de ces tumeurs chez les
personnes atteintes de la maladie de Recklinghausen.

« Des altérations ont été constatées au niveau du bras court de la
3°™ paire de chromosome des cellules tumorales.

e |l a été également noté une augmentation de la fréquence des
cancers du sein chez les méres des enfants ayant cette affection.

C- RAPPEL EMBRYOLOGIQUE DU SINUS URO-GENITAL (1)

Le sinus urogénital est une structure transitoire du développement
embryonnaire ; il va fournir les dérivés urinaire et genital.

A la troisieme semaine de développement a lieu le phénomeéne de
la gastrulation qui se traduit par la mise en place d'un troisieme feuillet.
L’embryon comprend alors 3 feuillets qui sont I'ectoblaste, I'entoblaste et
le mésoblaste. A la fin du 1° mois I'embryon s’est modelé et comprend
alors une extrémité céphalique qui est trés volumineuse, une extrémité
caudale, une face ventrale et dorsale. Il existe a I'extrémité caudale de
'embryon une cavité entoblastique. A la partie supérieure de cette cavité
débouchent I'intestin primitif et I'allantoide.

Sur les cotés de la paroi dorsale viennent déboucher les canaux
de Wolff. Cette cavité se trouve donc étre le carrefour des voies
digestive et urinaire. Elle est appelée cloaque.



7
L’éperon périnéal qui est un repli formé par I'angle de réflexion de
I'allantoide (paroi dorsale) et tube intestinal (paroi ventrale) descend
jusqu'a la membrane cloacale pour se souder a elle a la fin de la 6°
semaine (schéma 1 et 2). Mais certains auteurs (12) aprés des études
IRM sur les malformations ano-rectales, remettent en cause cette
description classique et pensent que la descente de I'éperon ne se fait
pas jusqu’a la membrane cloacale.
De cette fagon la cavité cloacale et la membrane cloacale se
trouvent divisées en 2 parties :

I'une postérieure fermée a sa partie inférieure par la membrane
anale (le rectum),

l'autre antérieure fermée a sa partie inférieure par la membrane
urogénitale (le sinus urogénital).

Le sinus urogénital comporte deux zones dont la délimitation est
marquee par les ouvertures des canaux de Wolff. Une zone supérieure
comprenant le débouché des uretéres ou zone urinaire. Une zone
inférieure comprenant le débouché des canaux de Wolff et du canal de
Mdller ou zone génitale.

La portion supérieure de la zone urinaire va donner la partie
supérieure de la vessie et I'ouraque.

La portion moyenne de cette zone urinaire va donner le bas fond
vésical.

La portion inférieure de cette méme zone donnera chez la femme
tout l'urétre et chez 'homme la partie initiale de I'urétre (du col de la
vessie au veru Montanum).

La zone génitale du sinus évoluera trés différemment en fonction
du sexe. Chez 'homme elle donnera une partie de I'urétre prostatique,
I'uretre membraneux et la prostate. Chez la femme elle donnera une
partie du vagin et le vestibule.

Les myoblastes qui sont les cellules retrouvées dans le sarcome
botryoide proviennent du mésoblaste.
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D- ANATOMO - PATHOLOGIE

Macroscopie
On distingue deux formes macroscopiques :

- La forme compacte qui est celle d’'une tumeur dense blanche ferme le
plus souvent contenue dans une pseudo capsule. Cette coque ne
représente pas les limites histologiques exactes de la tumeur. La
tumeur peut étre le siége de plaque de nécrose et d'hémorragie.

- La forme botryoide qui se développe au dépend du chorion de la
muqueuse vaginale. Elle est formée de végétations arrondies, molles,
translucides de taille variable. Elles peuvent se grouper sur un
pédicule constituant un véritable aspect en grappes de raisins. Elles
peuvent constituer un tapis soulevant la muqueuse et lui donnant un
aspect polypoide. Si le pédicule est etroit, il peut se torde et les
végétations peuvent se necroser.

Histologie

Les variantes histologiques sont nombreuses et ont été la source
d’'une nomenclature variée. Elles ont cependant en commun le fait que
leur structures se rapprochent du mésenchyme embryonnaire.

La cellule de base est petite, arrondie, avec un cytoplasme peu
abondant. Les anomalies nucléaires sont peu marquées et peu
fréquentes. A ces cellules trés indifférenciées peuvent s'ajouter des
myoblastes typiques avec des striations. Mais le caractére myocytaire
n'est pas toujours évident pouvant faire recourir a I'etude en microscopie
électronique (recherche des bandes Z) a I'immunohistochimie, a
I'analyse histo-enzymatique et cytogénétique.

La complexité de la recherche histologique pour le diagnostic
explique certains diagnostics histologiques faussement rassurants.
En fonction de l'association de ces cellules et de l'architecture, on
individualise plusieurs groupes :

- Rhabdomyosarcomes embryonnaires laches qui comportent un
stroma myxoide abondant dans lequel on trouve des petites
cellules mésenchymateuses et des myoblastes.
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- Les rhabdomyosarcomes embryonnaires alvéolaires de Riopelle

et Thériault qui sont composés des cellules de base mais avec une
architecture lobulée par de nombreuses cloisons conjonctives.

- Les rhabdomyosarcomes embryonnaires myoblastiques. Les
~ cellules myoblastiques sont plus nombreuses et plus
caractéristiques.

- Les rhadomyosarcomes polymorphes de Stout non embryonnaire
sont trés exceptionnels.

Extension

La malignite de ces tumeurs est essentiellement locale. Ce sont
des tumeurs qui refoulent les muqueuses, les structures glandulaires et
les organes adjacents mais qui présentent un caractére hautement
infiltrant dans le mésenchyme d'origine, expliquant leur mauvais
pronostic local et I'efficacité du traitement radical que constitue I'exérése
précoce et totale de I'organe d'origine.

L'extension locale se fait vers les élements du petit bassin (le
rectum, ['utérus et ses annexes, la vessie, |'urétre). En cas d'atteinte
vesicale, le probleme d'antériorité de la Iésion initiale vaginale ou
vésicale se pose. La dissémination a distance se fait par voie
hématogéne, 'extension ganglionnaire est possible.

E- SIGNES (14)

E.1- Type de description : la forme prolabée a la vulve.
E. 1a — Stade de début
Signes cliniques

Il s'agit d’'un enfant qui est recu pour des écoulements séro-
sanglants ou purulents a travers la vulve. Ces écoulements sont le plus
souvent minimes, permanents ou répétitifs.

L'examen gynécologique utilisant le spéculum pour vierge,
I'otoscope ou le vaginoscope pédiatrique permet de mettre en évidence
soit une petite tumeur, soit une zone infiltrée ou une zone inflammatoire.
Dans I'immense majorité des cas I'examen gynécologique est négatif.



Signes paracliniques.

On fera la bactériologie et la mycologie de ces sécrétions a la
recherche de germes.
L'échographie en cas de petite tumeur intravaginale precisera ses
dimensions et sa localisation. '
Les frottis vaginaux se feront en zone suspecte a la recherche de
cellules néoplasiques. Mais le plus souvent il faut répéter ces différents
examens pour pouvoir aboutir aux résultats.

E.1b — Stade d’état
Signes cliniques

Il s'agit d'un enfant qui est amené en consultation pour
extériorisation d'une tumeur a la vulve. Au début elle ne survient que lors
des efforts de toux ou de défécation; & la longue elle s’extériorise
spontanément.

L'état genéral est conservé. L'examen gynécologique met en
évidence la tumeur et précisera son aspect en grappe de raisin saignant
au contact ou pas, ses dimensions.

L'examen au spéculum pour vierge montre la localisation exacte de
la tumeur au niveau de la paroi vaginale. Le toucher rectal peut
permettre de sentir la tumeur et préciser I'atteinte rectale ou pas. On
examinera ensuite tous les autres appareils a la recherche de
métastases.

Signes paracliniques

On fera des biopsies multiples avec un examen anatomo-
pathologique qui confirmera le diagnostic en montrant une couche
cambiale riche en cellules pathologiques qui sont arrondies, de petites
tailles, avec un cytoplasme peu abondant et des anomalies nucléaires
peu marquées.

Cette couche recouvre un stroma abondant et myxoide contenant
des cellules mésenchymateuses peu nombreuses, étoilées avec de
rares mitoses.

L'étude histochimique est utilisée en cas de doute diagnostique et
permet de confirmer le caractére myocytaire de la tumeur.
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L’échographie le scanner et la radiographie pulmonaire se feront
a la recherche de métastases abdomino-pelviennes et pulmonaires.

L'UIV, I'échographie et le scanner préciseront l'importance du
retentissement urinaire de la tumeur. Une urétéro - hydronéphrose uni
ou bilatérale avec écartement de la terminaison pelvienne des uretéeres
est une image caractéristique de compression vésicale basse. On la
rencontre fréquemment lorsque la tumeur posséde un certain volume.

L'urétro-cystoscopie montrera I'état de l'urétre, de la vessie et
permettra également de faire une biopsie.
E.1c- Evolution

L’évolution est trés caractéristiqgue : la tumeur aprés exérése
chirurgicale simple récidive localement et possede un pouvoir de
prolifération locale, régionale et métastatique trés important. Les petites
tumeurs du début récidivent a plusieurs reprises et une masse plus
importante finira par comprimer I'uretére la vessie et le rectum. Il existe
plusieurs classifications, mais la plus utilisée est celle de 'IRS
(Intergroup Rhabdomyosarcoma  Study) des Etats - Unis. Cette
classification distingue 4 stades et ne peut étre compléte qu'apres la
chirurgie.

Stade | : tumeur localisée sans envahissement ganglionnaire
enlevée en totalite.

Stade Il : Tumeur enlevée macroscopiquement avec résidu
microscopique sans atteinte ganglionnaire.

Maladie régionale enlevée en totalite

Maladie régionale avec ganglions envahis, enlevee
macroscopiquement mais avec résidu microscopique

Stade Il : résection incompléte ou biopsie, avec persistance
de tumeur macroscopique.

Stade IV : maladie métastatique au diagnostic.

’évolution peut se faire vers la mort soit dans un contexte de
coma urémique par envahissement des deux uretres, soit par peritonite
suite a une perforation dans la cavité péritonéale, soit par une occlusion
intestinale ou une cachexie cancéreuse avec altération de I'état général.



E. 2 - Formes cliniques

E.2a - Formes évolutives

- Formes de début

La tumeur est trés petite donc ne présente pas macroscopiquement
'aspect en grappe de raisin et passe le plus souvent inapergu. Le

diagnostic ne peut se faire que par la biopsie avec un examen anatomo-
pathologique. Ces formes sont les plus facilement curables.

- Formes Compliquées

A court et a moyen terme, tous les organes du petit bassin peuvent
étre atteints. Les métastases hépatiques, pulmonaires et une carcinose
péritonéale peuvent survenir a long terme.

E.2 b — Formes topographiques

- Sarcome du 1/3 proximal du vagin

Il y.a une atteinte précoce de la vessie et des ureteres. Dans cette
forme une urétéro-hydronéphrose avec insuffisance rénale peut survenir.

- Sarcome de la face antérieure du vagin

Ici l'atteinte urétro-vésicale est précoce avec une hématurie
associée ou non a une rétention aigué d'urine.

- Sarcome de |a face postérieure du vagin

L'atteinte rectale est eégalement précoce et est suspectée devant
une alternance diarrhée constipation ou un syndrome occlusif.

- Sarcome des faces latérales du vagin

L'envahissement se fait vers les paramétres.



E.2 c — Formes symptomatiques
- Forme tumorale massive
Elle se manifeste par une tumeur pelvienne qui comprime et infiltre
les uretéres et les vaisseaux entrainant donc une insuffisance rénale et
des cedémes des membres inférieurs.
- Formes en grappe de raisin
- Forme se manifestant par un écoulement sanglant et

purulent

F- Diagnostic

F.1. Diagnostic positif

Au stade de début il est trés difficile. Il faut y penser devant un
écoulement sanglant ou purulent chez une fillette et faire une
vaginoscopie une échographie a la recherche de masse intra vaginale
suspecte. En zone d'allure inflammatoire un frottis et une biopsie seront
faits pour I'examen cytologique et anatomo-patologique.

Au " stade d’état le diagnostic est surtout clinique : il s'agit d’'une
masse extériorisée par le vagin, ayant un aspect en grappe de raisin,
saignant ou pas au contact chez une fillette dont I'age varie entre 2 et 6
ans. La confirmation sera obtenue par des biopsies avec examen
anatomo-pathologique qui sera répété aux besoins.

F.2. Diagnostic différentiel
F.2a — Masse inter labiale ou intra vaginale
Devant une tumeur extériorisée a la vulve il faut éliminer :
- Un kyste du vagin qui se présente sous la forme d'une masse ronde,
mobile enchassée dans la paroi vaginale et apparaissant au spéculum
comme une boule bleudtre qui bombe pour refouler ou masquer le col.

La ponction raméne un liquide.

- Un prolapsus utérin qui est dd & une malformation des muscles de la
sangle périnéale entrainant une ptose de I'utérus a travers la vulve.
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- Un fibrome du vagin qui est une masse dure située en inter vésico-
vaginal. L’histologie confirmera le diagnostic.

- Un polype du vagin qui est le plus souvent pédiculé. L'examen
anatomo-pathologique redressera le diagnostic.

- Un condylome du vagin avec son aspect caracteristique en créte de
coq.

- Un prolapsus de la muqueuse urétrale.

- Un corps étranger dans le vagin.

- F 2b - Ecoulement séro-sanglant et purulent
Devant un écoulement séro-sanglant et purulent il faut éliminer :

- Les tumeurs du sac vitellin qui surviennent chez les enfants de moins
de 18 mois. Elles sont dures infiltrantes. Les phénomeénes
hémorragiques sont plus fréquents et la tumeur se nécrose volontiers
avec expulsion des débris nécrotiques tumoraux par la vulve. Le taux de
I'alpha foeto-proteine est tres éleve.

- Les adénocarcinomes a cellules claires qui surviennent chez des
enfants de plus de 7 ans. Il existe des antécédents de prise
d'cestrogénes non stéroidiens chez la mére au cours des trois premiers
mois de la grossesse.

’enfant est recu pour des petites pertes muco-purulentes quelgue fois
hémorragiques. C'est I'examen attentif du col utérin avec biopsies
dirigées et le frottis vaginal qui permettent le diagnostic.

- Les vulvites simples dont I'examen bactériologique et mycologique
détermineront les germes en cause.

- Le viol dont I'examen montrera des lésions de déchirures vulvo-
vaginales.

- La crise génitale du nouveau-né qui se manifeste par un saignement
génital qui intervient 2 a 4 jours aprés la naissance. Elle est due & une
imprégnation hormonale de I'enfant par les hormones de la mere, et
disparait sans traitement.



- F.2c — tumeurs pelviennes
Devant une tumeur pelvienne il faut éliminer :

- Un hydrocolpos qui se manifeste par une masse hypogastrique
meédiane, rénitente. Le toucher rectal montre une tumeur oblongue
aplatie d'avant en arriére, retro pubienne rénitente et indépendante de
l'utérus. L’échographie fera le diagnostic.

- Un teratome sacrococcygien qui se manifeste par une masse pelvienne

dure comprimant les organes du petit bassin. L'échographie et le
scanner orienteront vers le diagnostic.

G TRAITEMENT

G.1. Buts

Le but du traitement curatif consistera a enlever la tumeur et a éviter les
récidives, alors que celui du traitement palliatif sera d’améliorer et de
prolonger la survie.

G.2. Les moyens

Chirurgie

Plusieurs techniques sont utilisées dont les plus courantes sont :

- Une tumorectomie qui est une exérése se limitant a I'atmosphére
tumorale

- Une exérése compléte de la tumeur en faisant une colpohyterectomie
totale avec ou sans conservation des ovaires qui consiste a enlever
l'utérus et le vagin en totalité. L’abord chirurgical se fait par une double
voie périnéale et abdominale.

- Une pelvectomie antérieure qui enléve en bloc la vessie, I'utérus, les
ovaires, les trompes, les parameétres, le vagin et les petites lévres.

- Une dérivation urinaire qui peut se faire dans plusieurs organes (5) :

Soit a la peau, c'est l'urétérostomie cutanée pouvant étre uni ou
bilaterale.
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Soit dans le sigmoide, et dans ce cas il faut s’assurer qu'il n’est
pas envahi par la tumeur et qu'il n'y aura pas de radiothérapie pelvienne.

Soit dans [l'iléon par trans iléo — urétérostomie selon Bricker. On
implante les deux uretéres dans un segment iléal exclu dont 'une des
extrémités est abouchée a la peau. Un dispositif anti reflux est obtenu en
utilisant un trajet sous muqueux. Cette méthode éloigne les voies
excrétrices du petit bassin autorisant une éventuelle irradiation dans la
période post opératoire ou lors des récidives.

Soit dans le cescum selon la technique de Mitrofanoff (10). Cette
technique consiste a exclure le caecum et a dériver les uretéres dans ce
caecum, a aboucher I'appendice a la peau. Ainsi a I'aide d'une petite
sonde on peut vider les urines en cathétérisant I'appendice.

- Une pelvectomie totale qui consiste a enlever tous les organes du petit
bassin avec une dérivation urinaire.

- Une transposition des ovaires qui consiste a libérer les ovaires et les
fixer dans la cavité abdominale de maniere a les protéger des
irradiations (14).

- Une plastie vaginale qui consiste a construire un néovagin qui va
permettre alors une activité sexuelle normale (16).

Les sequelles chirurgicales sont évidentes en cas d'exérése
élargie, puisqu'il manque un ou plusieurs organes. Elles sont également
le fait de la dérivation urinaire définitive par I'apparition progressive de
troubles néphrologiques a type de néphrite ascendante et des troubles
metaboliques. La cancérisation des moignons urétéraux dans les
uretero-néosigmoidostomies est possible.

Chimiothérapie

Plusieurs drogues sont utilisées dont les plus courantes soft :

- La vincristine dont la dose varie de 1 a 1,5 mg/m? de surface corporelle.
On dilue la dose dans 20 CC de sérum salé qu'on fait passeren 2 mn.

- L’actinomycine D s'utilise a raison de 0,4 mg/ m? en intraveineuse
lente.
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- Le cyclophosphamide dont la posologie varie de 300 & 450 mg / m? est
également dillué dans 20 cc de serum salé a faire passer en 2mn ou
dans 250 cc de serum salé a passer entre 30mn et 1h.

- Enfin la doxorubicine et le cisplatinum sont également a faire passer
dans 250 CC de sérum salé entre 30 mn et 1h.

Il existe plusieurs protocoles :
e VAC (Vincristine, Actinomycine D, Cyclophosphamide)

Le cyclophosphamide et la vincristine sont donnés toutes les 2
semaines pendant 6 mois alors que I'actinomycine D est donné tous
les 3 mois pendant 6 mois.

e Cyclophosphamide et Vincristine

A J1 on commence par la vincristine puis on continue a J2 J3 J4 par
le cyclophosphamide. Il faut répéter la cure chaque mois et ce
pendant 6 mois.

La complication immeédiate la plus redoutable est 'extravasation
avec risque de nécrose des tissus environnants.

Les séquelles sont tardives et difficiles a apprécier.
Le cyclophosphamide peut donner une cystite hémorragique une
rétraction scléreuse de la vessie ou une insuffisance rénale.

L'adriamycine peut entrainer une défaillance cardiaque
secondaire a une accumulation de doses et une alopécie.

La vincristine donne des troubles neurologiques a type de
polynévrite.

Quant a la toxicité hématologique elle peut se rencontrer avec
toutes les drogues.

Radiothérapie

Radiothérapie externe

Les radiations a haute énergie produites par le cobalt 60 a la
dose 40 a 50 gray ont augmenté le pourcentage de guérison.



Radiothérapie interne

On utilise la voie endocavitaire par moulage vaginal. L'irradiation
est effectuée par de liridium.

La radiothérapie externe laisse des séquelles quasiment
constantes et multiples. L’irradiation du bassin et de la colonne va
provoquer des hypoplasies de l'aile iliaque et des scolioses par
destruction de la plagque de croissance.

L’exposition du sigmoide dans le champ du traitement expose
aux sténoses. Les Iésions cutanées sont habituelles.

L’irradiation interne comporte ses propres séquelles a type de
troubles vasculaires pouvant étre responsables de phénomenes
hémorragiques.

L’hypoplasie gonadique et les tumeurs radio induites peuvent se
voir a long terme.

H.3 Indications

Des eétudes  multicentriqgues internationales ont abouti aux
protocoles actuels associant chirurgie, chimiothérapie et radiothéerapie.
Les malades du stade | et |l bénéficieront de la chirurgie
(colpohysterectomie totale) et de la chimiothérapie.

Quant a ceux du stade Il ils bénéficieront d’une triple association
chirurgie (colpohysterectomie totale), chimiothérapie et radiothérapie
post opératoire.

Enfin les malades du stade IV seront soumis seulement a la
radiothérapie et a la chimiotheérapie.

La pelvectomie devrait étre exceptionnelle du fait du caractere mutilant.

H.4. Résultats (14)

lls dépendent du stade d'extension et de la qualité des
thérapeutiques mises en ceuvre. La guérison est considérée comme
acquise aprés 3 ou 4 ans d’évolution sans recidive ni metastase.
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On peut considérer que le taux de survie sans maladie & 3 ans
tous stades confondus est de 80%. Mais ce sont des guérisons qui sont
obtenues le plus souvent au prix d'un sacrifice important des fonctions
essentielles pour I'évolution psychosociale (appareil mictionnel, appareil
de reproduction).



CASUISTIQUE

20






: 21
Les deux cas de sarcomes botryoides du vagin de I'enfant qui
suivent ont été recensés entre 1994 et 2002 dans les Centres
Hospitaliers Nationaux Yalgado Ouédraogo et Pédiatrique Charles De
Gaulle de Ouagadougou au Burkina Faso. lls ont été pris en charge par
une équipe restreinte organisée autour d’un chirurgien pédiatre et d’un
chirurgien généraliste. ' ‘

OBSERVATION N°1

D. A. 3 ans 6 mois, avait été regue le 07 janvier 2002 pour masse
vulvaire prolabée, rouge, infectée saignant au contact évoluant depuis 6
mois et ayant occasionnée un traitement traditionnel. |l avait été noté
également une hématurie terminale épisodique. Ses antécédents
personnels et familiaux étaient sans particularités. A I'examen clinique
I'état général était passable, les muqueuses étaient un peu péles et le
poids a 12 kg. L'examen en position gynécologique avait montré une
tumeur bourgeonnante en chou-fleur au niveau de la vulve. Cette tumeur
qui mesurait 12 cm x 17cm était charnue et saignait peu au contact. Le
reste de I'examen etait normal.

L'échographie abdomino-pelvienne et la radio pulmonaire étaient
également normales. Le bilan sanguin avait montré une anémie avec
08g de taux dhémoglobine. Une 1°° biopsie avait montré une
prolifération tumorale bénigne fasciculée, lache, parfois dense. Au plan
cytologique il s’agissait de fibres musculaires élargies au cytoplasme
oxyphile contenant parfois des doubles striations. De nombreuses
cellules contenaient des vacuoles claires. Il n'y avait pas d'atypie cyto
nucléaire. La vascularisation était abondante I'épithélium malpighien en
surface était hyperplasique pseudo — épithéliomateux.

Devant I'absence de caractéres de malignité sur ces prélévements, la
conclusion d'un rhabdomyome feetal de la vulve avait été tirée.

Devant la récidive rapide de la tumeur qui etait en contradiction
avec les résultats anatomo-pathologiques, une 2°™ biopsie avait été
faite et montrait qu'au plan microscopique le prélévement portait
exclusivement sur un matériel tumoral ulcéré en surface et recouvert
d’'un enduit fibrino leucocytaire. Il n’a pas été vu de structure épithéliale
résiduelle. Sous I'enduit fibrino leucocytaire on observait une large
bande de tissu richement cellulaire constituée de cellules rondes ou
allongées peu différenciées a cytoplasme faiblement éosinophile au sein
d'un stroma lache ponctue d'éléments inflammatoires polymorphes.
Plus en profondeur la tumeur était moins cellulaire et le stroma plus
myxoide. On observait entre les cellules rondes et allongées identiques
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a celles observees en surface, des cellules plus volumineuses a noyau
monstrueux et a cytoplasme large trés éosinophile finement granulaire.
Il n‘avait pas été vu de striation dans les cytoplasmes. L'étude immuno
histo chimique etait trés fortement positive sur les éléments peu
différenciés avec l'anticorps anti desmine et faiblement positive avec
I'anticorps anti actine musculaire lisse. Devant tous ces éléments la
conclusion de sarcome brotryoide avait été retenue.

L’intervention avait éte effectuée le 18 février 2002et avait consisté
en une colpo hystérectomie totale et une ovariectomie bilatérale.
Pendant l'intervention

il avait été noté une atteinte du trigone vésical et une cystectomie
totale avait été effectuée. Les uretéres avaient été repérés et ils étaient
dilatés. L'uretére gauche avait eté dérivé dans l'uretére droit par une
urétéro-urétérostomie termino latérale tandis que la dérivation de
I'uretére droit se faisait a la peau par une urétérostomie cutanée droite.
L’exploration du foie, de la rate et de lintestin étaient normaux par
contre on avait noté une infiltration de la paroi pelvienne.

La malade n’avait pas pu honorer la chimiothérapie pour des

raisons financieres. Elle est decédée 4 mois plus tard dans un tableau
de carcinose péritonéale.

OBSERVATION N°2

T. E. 2 ans 7 mois, avait été recue le 15 avril 2002 pour masse
vulvaire de découverte fortuite par sa meére. Cette masse évoluait
depuis 03 mois environ sans autres signes associés. Ses antécédents
personnels et familiaux étaient sans particularités.

L’examen clinique avait noté un bon état général, les conjonctives
étaient colorées et le poids était de 15 kg. L’examen en position
gynécologique avait montré une tumeur friable non hémorragique
implantée sur la face latérale gauche du vagin (photo). Le reste de
'examen était sans particularités.

Une biopsie avait été faite et 'examen anatomo-pathologique avait
montré une formation angiomateuse faite de vaisseaux a parois peu
épaisses contenant des fibres musculaires. Leur lumiére comportait des
hématies, il y avait un infiltrat inflammatoire riche en élément
mononucléé. Devant I'absence de caractere de malignité la conclusion
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d’angiome vulvaire siege de remaniement inflammatoire avait été tirée.
L’échographie abdomino pelvienne était normale.

Une biopsie exérese par voie basse vaginale avait été faite le 3
mai 2002 enlevant une énorme tumeur polypoide distendant la cavité
vaginale et implantée par une base large sur la paroi gauche du vagin.
Les résultats de 'anatomo — pathologie regus le 10 mai 2002 avaient
montré sur le plan macroscopique des fragments translucides d’aspect
caractéristique « en grappe de raisin ».

L’histologie des coupes pratiquées montrait des formations
végétantes soutenues par un stroma myxoide riche en vaisseaux. La -
surface était un épithélium malpighien étiré ou papillomateux reposant
sur une couche cambiale. Cette derniere était faite d'une condensation
des éléments tumoraux : noyaux hyperchromatiques avec nucléole de
petite taille et cytoplasme mal limité.

La conclusion de rhabdomyosarcome de type botryoide avait été faite.

Le 16 mai 2002 une laparotomie médiane avait été faite.

L'exploration de la cavité abdominale était normale. Une
colpohystérectomie totale avec conservation des deux ovaires avait été
pratiquée. Les deux uretéres avaient éte individualises et suivis jusqu’a
leur entrée dans la vessie. |l n'y avait pas d’adénopathie suspecte.
Les suites opératoires avaient été marquées par I'apparition a J4 d'une
fistule recto vestibulaire d'environ 1 cm de diametre ayant nécessité une
suture protégée par une colostomie gauche. Le rétablissement de la
continuité avait été fait le 25 juillet 2002 soit deux mois aprés. La
patiente avait été exéatée 05 jours plus tard avec une fistule résiduelle
qui par la suite avait totalement régresseé.

La patiente avait été revue en contréle le 11 novembre 2002 ;
aucune anomalie n'avait été décelée. Une premiére cure de
chimiothérapie a base de vincritine (1 mg / m?) et de Cyclophosphamide
(450 mg/m?) selon le protocole suivant avait été institué:

i
J1 vincrit!ne 0,6 mg dans 20cc de SSI a passer en 2 mn

J2 Cyclophosphamide 300 mg dans 20 CC de SSlen 2 mn
J3 Cyclophosphamide 300 mg dans 20 CC de SSlen 2 mn
J4 Cyclophosphamide 300 mg dans 20 CC de SSlen 2 mn
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La cure avait été répétée les 11 décembre 2002, 20 janvier 2003

et 03 mars 2003 avec les mémes produits et aux mémes posologies.

Le 17 mars 2003 la patiente avait été opérée d'une occlusion intestinale
sur bride. L'exploration chirurgicale de la cavité au cours de cette ré
intervention avait permis d’affirmer 'absence de récidives tumorales et
de métastases dans le pelvis, le foie, la rate, les reins, et les gites
ganglionnaires rétro peritonéaux.
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Le sarcome botryoide est une variété de rhabdomyosarcome qui
tire son appellation de 'aspect macroscopique de la tumeur. Celle-ci
ressemble a des grappes de raisins grisatres. Cette prolifération en
grappe de raisins ne se manifeste que si la tumeur peut se développer
librement dans la lumiére des cavités naturelles comme le vagin, la

vessie, les voies biliaires, I'oreille moyenne et le nasopharynx (2).

Nous avons colligé 2 cas de sarcome botryoide du vagin en 8 ans,
ce qui illustre la rareté de cette affection.
Cette rareté a été également décrite par WANDAOGO A. (18), HIGLERS
(9) et GROSFELD (4) qui ont trouvé respectivement 5 cas en 30 ans, 10

cas en 60 ans et 3 cas en 15 ans.

Malgré I'extréme rareté de cette affection, nous pensons que ce
nombre de 2 cas est en deca de la réalité dans notre contexte. Plusieurs
raisons nous aménent a le penser : il y a d'abord l'incidence annuelle de
I'affection qui est estimée & 4,4 par millions d'enfants en dessous de 15
ans (14) alors qu'au Burkina Faso le nombre d'enfant de moins de 14
ans est estimé a 47,92% de la population. Donc on devrait se retrouver
avec en moyenne 25 cas de sarcome botryoide par an. Ensuite nos
populations étant en majorité analphabétes et pauvres, ont recours
d’abord aux guérisseurs qui feront des manipulations traditionnelles plus
ou moins complexes et prolongées. Il y a egalement le caractere tabou
des lésions génitales surtout féminines qui fait qu'on tend d'abord a les

dissimuler.

Tous ces facteurs font que ces malades ne seront jamais referes
dans une structure hospitaliere donc aucun recensement fiable n’est

possible.
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Nos patientes avaient 2 ans 7 mois et 3 ans 6 mois. Ces ages sont
comparables a ceux retrouvés dans la littérature ol cette fourchette varie

entre 2 et 6 ans (14). Nous n'avons pas noté de forme congénitale.

Le réle d'un terrain prédisposé a été évoqué par certains auteurs
(8,15). Il s'agit de I'association a des malformations congénitales,
certaines descriptions familiales, la maladie de Recklinghausen, les
antécédents de carcinome de sein chez les méres. Mais dans notre série
nous n'avons retrouvé aucun de ces éléments. Nous ne pouvons
affirmer I'absence de facteurs génétiques chez nos malades car nous ne

disposons pas de laboratoire performant pouvant étudier le caryotype.

L'aspect clinigue est monomorphe. Dans nos 2 cas nous avons
constaté [I'extériorisation a la vulve dune masse polypoide,
bourgeonnante, friable, indolore et peu hémorragique.

Cette description clinique est identique & celle retrouvée dans la
littérature (8, 14, 18).

Cet aspect clinique monomorphe vient du fait que le diagnostic est
tardif. En effet, pour les mémes raisons évoquées ci-dessus (caractére
tabou des lésions geénitales, pauvreté et analphabétisme), les parents
n‘amenent les enfants en consultation a I'népital qu’en dernier recours.
A ce moment la tumeur est déja développée et présente l'aspect en

grappe de raisin.

Il y a également le long délai mis pour 'obtention des résultats
anatomo-pathologiques qui peut varier de 2 & 3 mois. Pendant cette
période la tumeur évolue et aucune thérapeutique adéquate ne peut étre

faite en I'absence de certitude diagnostique. Ce long délai s’explique par
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le nombre réduit d'anatomo-pathologistes pour tout le pays. I y a donc

nécessité de former des anatomo-pathologistes en nombre suffisant ce
qui raccourcirait les délais d’obtention des résultats et permettra une

prise en charge précoce des malades quelle que soit leur pathologie.

Il faudra qu'on arrive a poser le diagnostic précocement et cela
suppose une bonne formation du personnel de santé en ne pas négliger
un écoulement sanglant ou purulent chez une fillette. |l faudra également
un laboratoire d'anatomo-pathologie performant et bien équipé pouvant

faire une étude histo-chimique.

Le bilan d’extension notamment I'échographie abdomino-pelvienne
et la radio pulmonaire fait chez nos 2 patientes ne montrait pas de

métastases.

Aucune de nos patientes n'avait bénéficié d'un scanner: cet
examen collte trés cher, les délais de programmation sont assez longs,
le pays ne disposant que d'un seul appareil. Le scanner est
indispensable pour pouvoir faire un bilan d’extension précis ce qui

conditionne les indications thérapeutiques.

Des biopsies suivies d’examens anatomo—pathologiques ont été
faites. Le diagnostic anatomo-pathologique a été difficile dans notre
contexte de travail. Il n'a été effectif qu'aprés une deuxiéme biopsie pour
les deux patientes. Une étude histo-immunochimique a été également
faite a I'étranger. Cette difficulté du diagnostic anatomo — pathologique a

ete signalée par plusieurs auteurs :
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WANDAOGO A. (18) notait dans sa série 3 erreurs sur 8
lectures.

Hans J P (6) sur un cas clinique n’a aboutit au diagnostic qu'au
bout de la 10°™ biopsie:

RUTTLEDGE et SULLIVAN (8) ne disaient-ils pas de se méfier de

I'aspect benin de I'histologie des fragments réséqués.

Les erreurs s'expliqueraient par le fait que la clef du diagnostic
s’appuie sur des nuances (8, 15). Lorsqu'il n'a pas été traumatisé et
abrasé, le sarcome botryoide refoule simplement I'épithélium vaginal. La
zone sous muqueuse comporte une bande réguliere de petites cellules
rondes disposées parallélement a I'épithélium. Cette couche est la plus
riche en cellules pathologiques. Elle recouvre un stroma abondant et
myxoide contenant des cellules mésenchymateuses peu nombreuses,
etoilées avec de trés rares mitoses, le tout pouvant orienter vers le
diagnostic rassurant de polype ou de granulome inflammatoire. Cette
difficulté du diagnostic anatomo-pathologique dans notre contexte
pourrait s’expliquer par des manipulations intempestives effectuées par
les tradithérapeutes. En effet les traumatismes répétés de la tumeur
entrainent des phenomeénes inflammatoires importants qui peuvent

modifier son architecture.

Sur le plan thérapeutique, notre 2°™ patiente a bénéficié d’une
chirurgie (colpohystérectomie totale avec conservation des 2 ovaires) et
d’'une chimiothérapie a base de vincristine et de cyclophosphamide en
cure de 4 jours (J1 vincristine, J2 J3 J4 cyclophosphamide). La cure a
été répétée chague mois pendant 4 mois. Nous utilisons uniquement ce
protocole de chimiothérapie parce que ces drogues sont disponibles sur

place. Un changement de protocole devrait augmenter considérablement
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le colt de la chimiothérapie car les drogues devraient &tre

commandées a I'extérieur.

La 1% patiente n'a bénéficié que de la chirurgie (pelvectomie
antérieure avec une urétérostomie transcutanée droite). Elle n’a pu faire
la chimiothérapie faute de moyens.

Dans notre contexte la pratique de la chimiothérapie est trés difficile
par manque des drogues et par leurs colts exorbitants. Dans toute la
ville de Ouagadougou il n'y a que quelques pharmacies ol I'on peut se
procurer les produits anti-cancéreux. L'utilisation de ces drogues n’étant
pas courante, les pharmaciens préférent commander les produits qui
s'achetent vite. Certains parents commandent eux-mémes les produits
en France mais le délai de livraison est assez long et la conservation
pendant le transport est difficile. Tous ces facteurs font que nous ne
pouvons pas utiliser les protocoles adéquats. Il y a également des
parents qui refusent catégoriquement la chimiothérapie car ils ne
comprennent pas qu'aprés l'exérése de la tumeur il faut payer encore
des meédicaments qui coltent chers. Il y a donc urgence gu’on puisse
disposer de ces drogues au niveau de I'hépital. Pendant I'administration
de ces drogues, le suivi biologique doit étre rigoureux a cause de la
toxicité hématologique rénale et hépatique qu'elles engendrent. Le
laboratoire de I'hopital ne pouvant faire les examens de contrdle a tout
moment, les prélévements sont envoyés dans les laboratoires privés
pour ceux qui ont les moyens. Ces drogues étant trés toxiques
dangereuses et chéres, il y a la nécessité de créer un service de
cancérologie avec du personnel bien formé et un laboratoire fonctionnel.

L'etat devrait subventionner I'achat des médicaments anti-cancéreux.
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Quant a la chirurgie, les blocs opératoires devraient étre bienJI
équipés pour prendre en charge les formes évoluées car on continuera
toujours a les voir. C'est une chirurgie en miniature et il faut du matériel
adequat. Les parents devraient étre éduqués en cas de dérivations

urinaires car ils doivent savoir comment mettre et changer les poches.

Nous n’'avons pas fait de radiothérapie car nous n’en disposons
pas. La radiothérapie étant efficace dans les formes avancées, il est
indispensable qu'on puisse en disposer car on continuera a voir ces
formes évoluées. Mais en attendant, nous préconisons une coopération
sous régionale ou nos malades pourront subir une radiothérapie dans les
pays qui en disposent. Cela permettra également de faire des études

multicentriques.

L'attitude thérapeutique dans notre contexte consiste a
I'association chirurgie et chimiothérapie.
LADITAN A.(11) au Nigeria soulignait le refus de 'exentération pelvienne
par les parents, et 'absence de radiothérapie. Cependant I'association
chirurgie (colpohystérectomie) chimiothérapie (protocole VAC) donnait

de bons résultats.

D'autres études multicentriques internationales montrent que
I'association chirurgie, chimiothérapie et radiothérapie donnent de trés
bons résultats ( 8,15).Cette association permet d'éviter les exentérations
pelviennes qui sont tres mutilantes, difficlement acceptables et
supportables.
1ére

Sur le plan évolutif, notre patiente est décédée 4 mois aprés

I'intervention d’'une carcinose péritonéale. Il faut préciser qu'a
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I'intervention, il y avait une infiltration de la région pelvienne et la

patiente par manque de moyens n’avait pu faire la chimiothérapie. Pour
la 2°™ patiente, nous avons un recul de 17 mois avec un suivi régulier et

il N’y a ni récidive locale ni métastase.

Ces observations nous montrent que la chirurgie seule ne suffit
pas. Ainsi seuls 5 des 14 malades de HIGLERS (10) ayant subi une
pelvectomie antérieure exclusive ont atteint 10 années de survie. Selon
SCHMITT M. (14) la guerison est considérée comme acquise aprés 3

ou 4 ans d’évolution sans récidive ni métastase.

Notre 2°™ patiente sera suivie réguliérement et aprés 4 a 5 ans
d’évolution, s'il n'y a pas de récidives ni de métastases, nous |ui
preconiserons une plastie vaginale. Takeshi (17) a pratiqué une plastie
vaginale chez une enfant ayant été opéré de sarcome botryoide ou il
avait effectué une colpectomie simple. L'évolution avait été bonne et il
pense que cette patiente pourra procréer. Ces travaux donnent une lueur
d’'espoir pour ces malades. En effet si le diagnostic est fait tét, le

traitement curatif se fera a minima et les séquelles seront moindres.
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Le sarcome botryoide du vagin est une affection trés rare, qui
touche les enfants de 2 a 6 ans.

La maladie se manifeste par une extériorisation d’'une masse en
grappe de raisin a travers la vulve.

Le diagnostic est confirmé par la biopsie suivie d'un examen
anatomo-pathologique. Cette biopsie peut nécessiter plusieurs lectures
car il existe beaucoup de pieges.

L'échographie, le scanner, les radio pulmonaires se feront a la
recherche de métastases, 'UIV & la recherche d’'un retentissement sur le
haut appareil urinaire.

La meilleure thérapeutique consiste en I'association de la chirurgie
de la chimiothérapie et de la radiothérapie. Mais dans notre contexte,
n‘ayant pas de radiothérapie, I'association chirurgie et chimiothérapie

donnent également de bons résultats.
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Titre du Mémoire : Sarcome Botryoide du vagin de I’enfant a propos
de 2 cas

Résumeé

Il s’agit d'une etude rétrospective portant sur 2 cas de sarcomes
botryoides du vagin de l'enfant collectés aux centres hospitaliers
nationaux Yalgado Quédraogo et pédiatrique Charles De gaulle du
Burkina Faso de 1994 a 2002 .

L'age des malades était de 2 ans 7 mois et 3 ans 6 mois, I'expression
clinigue a été une tumeur en grappe de raisins extériorisée a la vulve. Le
diagnostic a été confirmé pare I'anatomo-pathologie aprés plusieurs
biopsies.

L'attitude thérapeutique a &té une colpohystérectomie associée a une
chimiothérapie mais une patiente n'a pas pu bénéficier de la
chimiothérapie faute de moyens.

L'evolution a été bonne dans un cas par contre la patiente n'ayant pas
fait la chimiothérapie est décedée de carcinose péritonéale.
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