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Introduction
Au cours du mois de novembre 1927, M. le Docteur Favreul, Professeur de clinique chirurgicale à lHôtel-Dieu de Nantes, opérait dans son service une femme atteinte de tumeur volumineuse du soon droit.
L’arthrotomie découvrit uné masse compacte, grisâtre, formant de gros lobes tassés et moulés les uns sur les autres.
On porte alors le. diagnostic macroscopique de,
Sarcome des parties molles.
l'avait été promis à la malade, très pusillanime,
qu'on lui ferait une résection du genou pour une tu-.
meur blañche probable. On pratiqua: une résection haute du genou, mettant en coaptation Je tiers inférieur du fémur, avec le plateau tibial abrasé largement.
Onconservait à ce moment l'espoir dneleutn
à nouveau, s'il était nécessaire, et avec le consentement-exprès de la malade. Comme le faisait craindre Fétat névropathique de la femme, le refus d’intervention fut formel. La propagation rapide et tragique de la récidive se déroula sous nos yeux, la dé-
ut, il a \i
oo articulaire, à
“dé Gotre, He à - . Soviété . ha … des ue de. Nantes. L'observation ne fut »
_seur Eure nous invita à en poursuivre. ade pour en faire le sujet de notre thèse. Nous 1 ne | rons trop. l'en remercier.
; A FR Chacune de nos both, nous invita à | persévé- NE rer dans cette conviction que nous avions affaire à.
en, “ _une ‘affection très rare, “mais. s parfaitement Re et F “connue. De RSR FR UE l Te
DE
_ Inconnue, puis. méconnue. hedinn longtemps, sn affection peut être appelée : « Sarcome prim tif des synoviales articulaires » (Lejars)). Nous en te possédons depuis 1910 ‘une. 2 description classique
Moser et Burckhardt.
. En France, s'ils sont peu nombreux, du moins ces
cas doivent-ils à leur rareté le précieux bénéfice _ d’avoir suscité des études minutieuses. | Lejars, le premier, avec Rubens-Duyal, rapporte l'histoire clinique et la vérification anatomique de sarcomes formés aux dépens de la synoviale. En 1920, seulement, dans les Bulletins et Mémoires de la Société de Chirurgie, Auvray présente un liposarcome primitif intra-articulaire du genou. |
Depuis, il n’a été publié à notre connaissance, du moins en France, aucun article concernant cette af-. fection. SE | :
Peu: de cas ont ‘pu ei observés. ‘alors qu ”ils n'étaient pas encore ulcérés. C'est un de ceux-ci, cependant, dont. l'étude nous inspira V'idée de ce mo- -deste travail.
Nous Re notre ou reconnaissance aux Maîtres qui nous ont si bienveillamment guidé dans cette étude, à M,.le Professeur Fayreul, qui nous a si généreusement donné de pouvoir menér à. bien ce travail, à M. le Docteur Castagnary qui a eu l’obligeance de pratiquer. nos examens. histologiques avec une grande complaisance.
Nous leur adressons nos sincères remerciements.
Etude Clinique :. :
Nos notions sur l'étiologie des sarcomes en géné-
_. ral, ne peuvent être que très prudemment modes-
tes. À plus forte raison celles que nous ‘pouvons avoir sur les sarcomes primitifs des synoviales. : Nos constatations se bornent à des études d'ordre pathogénique, relatives au processus d'évolution de la tumeur. "
Cependant, de l'étiologie relève certainement le traumatisme. Pour la plupart, les observations que : nous avons étudiées relataient l’histoire d’un traumatisme initial : la nôtre aussi. Nous admettons - donc que tout da aime local à point -d’ application direct ou indirect peut exercer une influence défavorable sur l’évolution de l'affection, voir méêré être une cause directe d'apparition des lésions.
? Ces sarcomes sont surtout une affection des jeunes. On se trouve le plus souvent en -présence d'un sujet de »4 ans au moins, de 35 ans au plus, sauf de bien rares exceptions. Is ont donc un âge d’élection : : l'adolescence. |
Ils ne sont pas “plus l'apanage d’un sexe ou
ARE V
jen
de l’autre, du moins d’après les observations que. -nous avons consultées. we
Nous retiendrons seulement que les sarcomes primitifs des synoviales sont rares ; c’est ce que démontre le nombre réduit d’observatiôns que nous avons pu rassembler. Nous serions très en peine de nous aitacher à des considérations de statistique générale. L'affection n’a été décrite que trop peu souvent, ét quand nous relaterons ultérieurement les observations actuellement publiées, le lecteur séra lui-même aussi bien que nous au courant de la fréquence de la maladie. Mate
La plupart des auteurs étudient des cas où l'évolution, quoique lente, ne permit pas de diagnostiquer l'affection. Quand les malades leur parvinrent, la plupart du temps, la tumeur était ulcérée et végétante. Une seule fois le diagnostic fut établi avant l'intervention, pour un sarcome ulcéré.
Il faut donc faire une grande distinction entre la tumeur ulcérée, de diagnostic facile (ne serait-ce que par la biopsie) et la tumeur non ulcérée, à a. quelle on ne pense guère, que pour la confondre avec une tumeür blanche ou une autre affection.
C'est de cette seconde: formé que nous voulons parler quand nous nous proposons. de faire l'étude clinique des sarcomes primitifs de la synoviale.
Comme définition elinique, on peut dire qu'avant tout on est en présence d’un gros genou, dont la jointure est prise en totalité ; par conséquent c’est une arthrite néoplasique diffuse. |
Le début, parfois lent et insidieux, est difficile à préciser, à moins qu'on n'ait la notion d’un traumatisme dont nous admettons l'importance primordiale. à
L'évolution est généralement lente. Dans le cas de Lejars elle se déroula en 6 ans (3 ans à dater du traumatisme). Dans d’autres observations elle dura environ 2 ans (v. Rüdiger) parfois plus : 4 ans chez Je malade de Lockwood, 5 ans chez celui de Salter et Hardie, 13 ans, chez celle de MM. Julliard et Descoœcudres, D'autre part, elle ne datait que de 9 mois dans le fait de Garré. Il n’est donc pas douteux que le processus marche vite, au moins dans certains cas, mais en général, du moins d'après ce qui a été remarqué dans d'autres observations, l'affection se développe lentement.
Cette évolution est sous la dépendance des formes histologiques qui sont éminemment variables. Elles vont du sarcome avec coexistence d’endothéliome (Lejars) disposées en bourgeons, et du liposarcome (Auvrav), d'évolution relativement lente, jusqu'au sarcome fusiforme à monstruosités cellulaires (sarcome à cellules géantes, Garré) comme dans notre cas personnel (forme à évolution très rapide).
À la période d'état, la tumeur étant constituée, on est surpris du peu de signes subjectifs qu’accuse le malade ; par contre, les signes objectifs sont déjà éiente
Dans les premiers, deux ‘éléments dominent la scène, la douleur et l'impôtence. Mais ces signes
sont d'apparition très tardive. Au début de la période d'état du moins, l’'indolence est manifeste, et il faut bien l’'admettre, étant donné l’évolution lente et insidieuse de l'affection. Les malades continuent à marcher avec leur tumeur et ne consultent pas
pour la plupart.
L'impotence ne survient qu'à la phase ultime quand le volume de la tumeur limite sérieusement les mouvements. Ge n'est souvent que quand la tumeur est ulcérée que le malade, impotent définitif, s'arrête. Cela va bien de pair avec la notion d’une néoplasie, mais on n'y pense guère.
- Pourtant les. signes objectifs sont manifestes, l'aspect est très impressionnant pour des signes subjectifs inexistants. Le genou pris en totalité est globuleux, énorme, il est distendu par une masse ferme, continue, indolente, sans épanchement. On n'y perçoit pas de choc rotulien. Le palper révèle l'absence complète des ganglions à distance : ceci est un signe négatif de grande valeur. Ces genoux sont encore mobiles. Les mouvements passifs sont faciles à exécuter sans qu'ils éveillent la moindre. douleur, sauf aux points extrêmes de Ja flexion ou de l'extension.
On y constate, du moins au début, D les re pagations secondaires, l'intégrité des os.
L'aspect radiographique (1) habituel met en évidence l'aspect normal des extrémités articulaires.
(4) Voir planches radiographiques, pages 26-97.
de seconde a ee nee ee. bien À _ le semble que. ce: soit un mode d un Fe
renvoyer à Howard Marsh et à Krüger. Ces formes sortent du cadre de néoplasie diffuse primitive que nous nous sommes proposé.
Dans la forme la plus intéressante, car elle donne facilement le change avec une tumeur blanche ou telle ou telle autre affection, on est exposé très souvent à des erreurs de diagnostic. C’est de cette forme seule de sarcome primitif diffus de la “us articulaire que nous traiterons ici.
Nous retiendrons en mode de conclusion la récapitulation des notions que nous venons de rassembler pour ébaucher l'histoire clinique,
L'étiologie inconnue, à moins qu'on ait la notion du traumatisme, — l’âge d'élection : l’adolescence, — le sexe indifférent, — la fréquence très minime, — le gros genou pris en tolalité, — le début insidieux très souvent, — les signes subjectifs : indolence absolue, impotence relative —, les signes objectifs : tumeur volumineuse sans ganglions, dure, irrégulière, — l'absence d’épanchement, la conservation de la mobilité, l'intégrité des os à l'examen radiographique, -— la ponction blanche qui cependant ramèné du sang et du sang seulement, — les formes histologiques et anatomo-pathologiques éminemment variables. Tels sont les éléments qui établissent 1 diagnostic positif.
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OBSERVATION I
(Endothéliome synovial, Lejars 1910)
L.., 22 ans, garçon marchand de vin, entre à l'hôpital Saint-Antoine, salle Blandin, n° 27, le 2 février 1909, pour une tumeur bourgeonnante et saignante du genou gauche. Pas d’antécédents héréditaires ni personnels. I1:y a 6 ans, crise rhumatismale légère de 6 semaines. Deux ou trois mois après cette crise, une douleur apparul sans cause au genou gauche, qui était resté indemne au cours de l'affection précédente. ‘Cette: douleur, d’abord sourde, s'accrut progressivement. : “elle s'exagérait à peine par la marche et la fatigue, elle était surtout vive la nuit, et: sè réveillait plus aiguë, quand le genou avait été quelque temps en flexion.
IL y a trois ans, ce genou fut atteint d'un coup de manche
de hache : dès lors, les accidents douloureux devinrent beau-
coup plus inteñses. Un médecin consulté appliqua des pointes de feu, parla d’immobiliser le genou dans un plâtre et finalement envoya le malade à l'hôpital de Fougères. Là, on fit une radiographie et l’on intervint, Quelle fut au juste l’intervention ? Le malade n’en sait rien ; il semble, d'après les renseignements vagues qu'il peut fournir qu’on ait pratiqué une incision et un grattage, et laissé une mèche.
11 resta à l'hôpital > mois ; quand il sortit, la plaie opératoire était cicatrisée, mais le genou toujours douloureux.
PAR
Cet état se poursuivit deux ans et démi. Peu à peu la gène s'accentuait... Pendant ce temps da jointure grossissait. Le travail n’a dû être abandonné que depuis 4 mois. Al y a un an, au niveau de la cicatrice opératoire, apparaissait une petite tumeur dure, qui augmentait de volume par à-coups ; il y a trois mois, un médecin aurait donné un coup de. thermocautère dans la tumeur, «et pratiqué des injections (peut- -être d’éther iodoformé) dans le genou. * :,
Rien n'était sorli que du sang, par le débiidement du fer rouge, mais la plaie ne s’est pas fermée, et depuis un mois, par cette large ulcération, “des masses molles, -bourgeonnantes, saignantes, ont fait saillie ; à plusieurs reprises elles ont donné lieu à des hémorragies abondantes.
Aujourd’hui, le genou gauche est doublé de volume et, :considérablement déformé : il a pris une forme globuleuse et un développement tel en avant, que la jambe gauche semble com me subluxée en arrière, Mais ce n’est là qu’une ‘apparence :
-les extrémités articulaires sont en contact régulier, -elles ne sont pas modifiées de forme, de consistance, ni de surface. ; la tuméfaction. semble porter exclusivement sur les partiés mol- ‘les articulaires: à S
L'ulcération est d’un diamètre supérieur à une pièce de 5. francs ; elle donne issue à une masse bourgeonnante formée de cinq lobes... Dans le pourtour de l’ulcération, on- trouve par place une fluctuation vague, le palper donne l’impression d’un ‘empâtement diffus. Il n’y a aucun point douloureux sur les os... Le
À la radiographie, on relèvé l'aspect normal des extrémités osseuses. L'intervention eut lieu le 15 février 1909. Le genou fut ouvert par une incision arciforme sous-rotulienne, le ligament rotulien sectionné, et la rotule relévée de bas en haut, avec le lambeau : toute la jointure était remplie d’une masse grisâtre, compacte, ne présentant aucun point ramolli-ou abcédé, et qui se, prolongeait dans le cul-de-sac sous-quadrici-
OH ah
pital, les culs-de-sac latéraux, et vers le ligament postérieur... Les extrémités articulaires étaient absolument normales et recouvertes d’un cartilage intact, nulle part, sur le fémur, on ne
découvrit de point suspect, la rotule était indemne, et aussi.
les surfaces articulaires du tibia. Au niveau du condyle tibial
externe, l'os était érodé, au contact d’un prolongement de la
masse Synoviale, sur une zone de trois à quatre centimètres ; on le curetta, il était dur et résistant et nullement envahi dans la profondeur. Dans ces conditions je me bornais à la synovectomie ; un drain fut laissé à l'angle extrême de la ligne de réunion, et le genou immobilisé dans un apparéil plâtré, L’examen histologique nous renseigna quelques jours après, Sur la nature exacte de l'affection. | tre Les suites de cette. première intervention furent simples, au-bout d’un mois l'appareil était enlevé, Ta réunion était complète, le genou nullement tuméfié ni douloureux: ik res tait seulement un petit trajet bourgeonnant, au niveau du drain externe. De ce côté la cicatrisation ne put se compléter ; une légère tuméfaction se montra ; une récidive locale était évidente. En juillet, ‘je procédai à l’ablation de cette: récidive “elle ‘était
-constifuée par le même tissu compact et grisâtre ; au-dessous, los conservait sa consistance et son aspect : il était seulement
‘érodé à sa face externe.
L'état général restait excellent, durant août ét septembre. En octobre, le genou présentait en dedans et en haut des zones épaisses, dont la signification n’était pas douteuse. Finalement, l’amputation de la cuisse fut décidée; je la pratiquai le T7 octobre (huit mois après la: première intervention).
La guérison ‘s'était faite sans: incident. Une nouvelle récidive parut l’année suivante, et. je désarticulai la hanche. Finalement le malade succomba en cachexie néoplasique DE
Le sort de notre malade ne fut pas plus heureux. Un fait ca-
4 age
- ? ; 2 pital différenciait son cas de celui de Lejars : c’est que la tumeur, encore intra-articulaire, n était pas ulcérée. Voici notre
observation: :
OBSERVATION II
(Sarcome synovial à cellules géantes) Personnelle 1927-1928
Le 9 novembre 1927 entrait salle 4, dans lé service de Clinique Chirurgicale, au lit 5, uné femme de 33 ans, célibatairé, appartenant à une famille de 8 enfants dont 3 étaient morts (un frère à l’âge de 6 semaines, un autre lors d’une crise d'épilepsie, une sœur enfin morte à 23 ans d’embolie pendant ses suites de couches).
Pour être complet nous deyons signaler que son père était mort à 78 ans de hernie étranglée, et que sa mère vivait encore, âgée de 77 ans, très bien ei Elle-même n'avait jafais été malade. à
“Avec de tels: antécédents. héréditaires et personnels, nous | ‘ étions surpris de nous trouver en présence d'une malade au genou, globuleux, en demi-flexion, qui par son aspect semblait : déjà suggestif. Cependant nous questionnons la malade sur la date d'apparition des premiers symptômes et sur l’évolution de son affection.
Vers la fin de juillet 1927, la malade se promenait à bicyclette le long d’un chemin difficile. La déclivité un peu rapide d’une pente entraîna la machine. Les freins ne fonction nèrent pas, et, dans son accélération, la bicyclette franchissant brutalement un ravinement de la route, la malade fut projetée en avant de sa ‘selle et voulut poser pied à terre. Elle toucha le sol du pied droit. Le choc se transmit violemment au genou du même côté, par l'intermédiaire des deux os de la jambe
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dans le service de Clinique Énirératoate (D: deu où il nous élait permis de l’examiner. REP EN sr he
La tumeur blanche paraît évidente‘'dans un Prémiér ‘examen. Le genou est globuleux, dur, un pèu douloureux!àJa pression : il n’est: pas fluctuant, on n’a: même pas la sensation de liquide sous tension, il semble qu'on ‘palpe un genou complèlement rempli d’un bloc de fongosités ‘très compact qui lui donne sa consistance ferme. Le cul-de-sac sous-quadricirital. est ‘nettement envahi. La rotule sernble repoussée ‘en avant et en bas, elle est bloquée, ‘complètement immobile. Le choc rotulien n'existe pas et ne peut d’ailleurs ‘être recherché, car la rotule, fortement propulsée én avant ne se laisse pas refouler sous l'impulsion ‘du doigt. Dans cette manœuvre on n'arrive pas à vider le eul-de-sac sous-quadricipital, et on pense qu'il ‘est bourré de fongosités. Les mouvements de flexion gardent cependant une certaine amplitude. ‘Nous ‘remarquons, sans nous expliquer ce fait, que dès la pointe dé la rotule, le relief globuleux du genou s’affaisse brusquement, presque en coup de hache, à peu près au niveau de l’interligne, un peu en-dessous, comme dans une luxation en arrière du genou. Le genou est chaud, un peu douloureux à la palpation, surtout au niveau du condyle*externe. 11 est en demi-flexion, bloqué dans les mouvements d'extension, avec üne très faible. limitation des mouvements de flexion. 4
Bref, impotence fonctionnelle partielle, subluxation postérieure légère, pas de signes d'épanchement: Le: quadriceps a subi une atrophie musculaire manifeste. Les ganglions iliaques externes ne sont même pas perceptibles.
Examinant les radiographies nous constatons : que les extrémités osseuses sont en contact régulier et de surface normale, incomplètemeni indemnes cependant (lésions des condyles et de la rotule minimes). Pas de pincement articulaire : mais des opacités floconneuses qui “font pensér à des Mn Rotule abaiïssée.
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tiers moyen, le refus-de la malade fut définitif, Le 30 janvier, la malade marquait 39°4 de température axillairé, 4o°2 le lendemain matin : elle fit de violents frissons, en 8 jours la température redescendait à 38°, à ce moment on percevait à l’aine droite de nombreux petits ganglions durs et mobiles.
Pendant ce temps le genou redevenait globuleux, la petite masse polypoïde apparue au niveau du drain externe s'ulcérait de plus en plus et mesurait quatre centirnètres de diarnètre le 19 février 1928, Elle présentait un rébord arrondi ét, surélevé rouge, et un centré cratériformé donnant is$ue à une masse sanieuse grisâtre, friable et éminemment saignante.
A partir de ce moment la malade fit des hémorragies très
: abondantes et rebelles qui résistaient à l’anthéma. Nous en eû-
mes raison par des cautérisations légères au crayon de nitrate d'argent, et, à plusieurs reprises, seulement par des ligatures ou : par l'application de pinces de Kocher à à demeure. La situation devenait de jour en jour plus tragique. La propagation se. faisait successivement aux ganglions para- -ombilicaux, Une mas-. se sarcomateuse se forma dans le sein droit, puis une autre dans l’aisselle. Deux’ autres tumeurs, . vraisemblablement de même nature, se développaient : l’une au menton à droite, l’autre sur le masséter du même côté. - é
Quand la malade quittait l’'Hôtel- Diet, elle venait d’avoir dans la semaine, plusieurs crises de dyspnée et de suffocation qui nous avaient porté à penser que la propagation s’étendait jusqu'au médiastin. La malade n’était plus transportable ; c’est pourquoi nous ne songeâmes pas à la conduire sous un écran radiographique.
: Elle quitta cependant la salle 2h le 25 mars 1938, et fut transportée à à son domicile par la voiture des Prompts- Secours. Un mois après, son décès nous était confirmé.
Eliminant les observations de R. Weir, Annandale, qui on trait à la forme de sarcomes pédiculés, celles de Howard
Marsh, Kri üger, Turner, Hannemüller, Moser qui traitent des tumeurs localisées, nous nous bornerons à ne publier, des observations déjà rassemblées par Lejars en rgro, que celles qui traitent de néoplasies diffuses. Aucun cas n’a été signalé depuis. Mais nous faisons remarquer la diversité des types histologiques de ces différents cas. Tantôt il s'agissait d’un fibro-sarcome, tantôt d'une forme très vasculaire, de sarcome globo et fuso-cellulaire, myxosarcome, enfin liposarcome (Auyray). Sauf dans ce dernier cas, dans toutes ces variétés histologiques, la jointure est prise en totalité par une tumeur conjonctive, l’arthrite néoplasique est diffuse.
OBSERVATION III
(Sarcome à cellules géantes, Garré)
Femme de 34 ans. Genou gauche. Dépuis 4 mois la malade souffre du genou ; depuis 6 mois douleurs plus vives.
Genou tuméfié (37 cm. de tour) le genou droit n'a que 30
: de circonférence. La peau est tendue et luisante, les vei- … Én dilatées. Le genou est en légère flexion, la flexion complète est possible, l'extension ne dépasse pas 70°.
: Des deux côtés du tendon quadricipilal, genou fléchi, on voit une grosse tumeur qui soulève plus bas la rotule, et en atière remplit le creux poplité.
Il en résulte de l’œdème de la jambe. Température 38°7 à 30°6 le soir. On fait le diagnostic de tumeur blanche et lon : intervient, l’amputation, si elle est nécessaire, étant par avau- _ cé acceptée. Arlhrotomie, toute Ja capsule articulaire est Aransformée en une masse épaisse, d'un jaune sale, de surface irrégulière, bosselée, semblable à l'écorce cérébrale. La rotule ét les corfdyles sont enveloppés de la capsule épaissie comme d’un coussin. Les cartilages sont intacts.. Le cul-de-sac sous-
quadrivipital est rempli d'une couche conjonctive de 4 cm. d'épaisseur, Amputation de. la cuisse. Au bout de deux semai-
nes mélastase inguinale gauche. Mori au bout de male se-
maines. | A l’autopsie : métastase dans les ganglions inguinaux gau-
ches, le périoste du moignon, la moelle du fémur, le foie, le
sternum, les poumons.
OBSERVATIONS IV (Salter. et Hardie)
Homme de 56° ans. Genou gauche. Début il y à cinq ans. I v à deux ans, petite tumeur indolente près de la tête du péroné. Après un chute elle grossit. Ankylose au bout de cinq mois après une longue période ne en flexion et abduction. é
Une ponction donne du sang pur.
Opération : Kyste renfermant du sang pur. Dans l’articula- : tion, une-masse ressemblant à du caviar. Amputation, : “après analyse histologique, au tiers inférieur de la cuisse. Guérison.
_ OBSERVATION VI
= (Julliard et Descoeudres) |
Femme 35 ans, genou droit. Début il FN a treize ans, sous. forme d’une petite tumeur à la face interne du genou droit. La ponction évacue un litre de liquide sanglant.
Le genou est fusiforme, la tumeur est: bosselée, : divisée en
= plusieurs masses ‘de consistance élastique. fluctuante ‘en avant,
se indurée en arrière. Grosses veines bleuâtres sous-cutanées. La marche a lieu sans boiterie. L’ extension se fait complètement, F Ja, flexion à 5o°, Examen radiographique des os 3 aucune lésion. Ponction côté interne = 5oo cc. de liquide filant jaunâtre. Ponction plus interne = quelques gouttes de sang.
On écarte le diagnostic de tumeur blanche ou de tumeur
maligne, on pense à une tumeur kystique. of Opération. — Extirpation de la masse. La tumeur fait une gaine à la face antérieure du fémur. Après incision du ligament rotulien, on est obligé d'extirper toute la synoviale articulaire. Les extrémités osseuses ne sont pas altérées, les ear-
pr tilages seulement érodés. Autre incision verticale postérieure
pour extirper les masses néoplastiques du creux” poplité. Réu-
DURE sans drainage. L'opération a duré plus de deux heures. AU quatrième jour suppuration ; phlébite, mort de périto-
nite (2?) cinq ‘semaines après l'intervention.
: À l’autopsie, pas de récidive.
OBSERVATION VII (Von Rüdiger-Rydygier)
Jeune fille »o ans. Genou gauche. Début il y a deux ans. Ponction de r.100 emÿ de liquide hématique. Genou indolent. Une semaine après, ponction de 600 cm. Tumeur grosse Com-
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me une tête d'enfant, qui s'étend en bas, un peu au-dessous de la tubérosité du tibia et comprend en haut le cul-de-sac sous-quadricipital. Mouvements gênés, mais conservés. Radio : os normaux, rotule fortement écartée des condyles. Pas: de ganglions. |
Le Professeur Von Rüdiger-Rydygier porte le diagnostic de sarcome synovial du genou. …
Opération. — On constate que le diagnostic est exact, les os et les cartilages sont intacts.
Les lésions sont limitées à la capsule articulaire qui est épaissie et recouverte, à sa face interne de végétations en forme de franges ou de haricots. Le cul-de-sac sous-quadricipital est rempli de ces formations. Résection de toute la capsule. Réunion avec drain. Genou raide, mais utilisable. Guérison.
OBSERVATION VI (Hardie)
Femme d'âge moyén. Sarcome synovial du genou. Ampulation de cuisse. Dix-huit mois après, métastases au visage et aux os du crâne. Mort.
Dans le seul cas de MM. Hardie et Salter, l’ankylose du genou est complète, partout ailleurs la flexion ou l'extension, suivant la zone de développement de la tumeur était parfois limitée, maïs la mobilité était en somme conservée. Une seule fois le diagnostic a été posé avant l'intervention.
Assez récemment, en 1920, Auvray signalait le cas personnel d’un liposarcome : et quoique le cas soit très différent de celui de Lejars et de notre fait personnel, puisqu'il s’agit d’une forme de sarcome assez limité, il mérite d’être signalé par comparaison avec les formes-diffuses: ci-dessus mentionnées.
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: MA TU |(Liposarcome primitif, Auvraÿ, 1920)
Au commencement de l’année 1919, alors que j'étais encore - Z chirurgien au Val de Grâce, je fus consulté par un jeune soldat de VArtillerie, de se plaignait de sentir dans le genou gauche des douleurs, surtout à la suite de la marche, ou
e quand il était monté à cheval. Ces phénomènes douloureux semblaient s'être développés spontanément ‘ on ne relève, |
en effet, dans les antécédents, aucun traumatisme : il n’y a eu ni chute, ni coup porté sur la jointure, ni entorse de l’articulation. En somme, c'est Ja douleur qui est le symptôme fonctionnel dominant : elle s'accompagne de gêne, de sensation de fatigue dans la jointure, surtout après les efforts. Il est à quelle époque remontent les accidents, mais ils ne sont certainement. pas de date ancienne, ou ils sont passé inaperçus, car le soldat, appartenant à la dernière classe mobilisée n’eût pas été incorporé.
difficile de préciser
A l'inspection, le genou apparaît globuleux, augmenté de
Æ volume, surtout à sa partie inférieure, au niveau du tendon
_rotulien ; à ce niveau, il existe de chaque côté du tendon ro- _tulien une saillie appréciable à la vue et au palper ; cette saillie est mobile, on la fait jouer surtout à la partie interne du tendon rotulien comme un gros corps étranger articulaire ; mais la saillie roule sur place et ne fuit pas dans l’articulation. Il semble qu’il existe un peu de liquide dans l’article. Le genou n'est pas douloureux au palper et les mouvements de la jointure sont libres ; le triceps n’est pas atrophié. Mon diagnostic est celui de corps étranger articulaire avec un peu de réaction de voisinage dans l’article, mais il reste incertain sur la nature et l’origine du corps étranger articulaire. Je décide de procéder à l’ablation du corps étranger.
Opération (Résumée). — Incision longitudinale interne, parallèle au tendon rotulien. Arthrotomic. Masse arrondie, jau-
ss 360
nâtre, recouverte de vaisseaux. Aspect de fibro-lipome. Tumeur pédiculée reliée à la face postérieure du tendon rotulien. Guérison.
L'examen histologique révèle un lipome malin ou liposarcome primitif de la synoviale articulaire du genou.
Histologie et Anatomie pathologique |
CRT
- Dans notre cas, la pièce ‘envoyée au laboratoire ‘ d'histologie comprenait d'extrémité inférieure du : fémur, la rotule, l'extrémité supérieure du tibia, res dans leurs rapports intimes avec. la tumeur. | | Cette dernière était eo. Ds de. masses _ blanchâtres adhérentes au fémur, sur le bord des _ condyles, seulement par deux surfaces. elliptiques. | Les coques nues sont englobées dans la tumeur. Celle-ci a un aspect trilobé. ne | _ Le lobe médian se projette sur la trochlée au niveau du facies patellaris et se prolonge dans le cul e de-sac sous quadricipital.
Des deux lobes latéraux l’externe est plus développé que l’interne (voir fig. [, p. 38-39). Toutes ces masses tumorales sont lisses, arrondies, présentant des sillons sinueux profonds leur donnant l'aspect de circonvolutions cérébrales.
Les surfaces articulaires des cartilages d’encroûtement sont lisses et indemnes de toute érosion, ainsi que la face postérieure articulaire de la rotule As fig. 1) sauf au ALU U des points d’ adhérence de
la’ tumeur. aux condyles. Les r ménisques Pone conservés dans leur intégrité.
Par contre, les parties, molles répondant à Aa synoviale et à la capsule articulaire sont envahies par les proliférations bourgeonnantes.
Nos examens histologiques ont été pratiqués, avec la bienveillante autorisation du Professeur A. Monnier, au laboratoire d’histologie et d'anatomie pathologiques de l'Ecole de Médecine de Nantes, par le Docteur Castagnary,' chef des Travaux Pratiques d’ Histologie. Nous leur adressons nos plus sincères remerciements. |
Dans cette masse tumorale il a été prélevé trois séries de fragments en des points différents. Une première coupe a intéressé le lobe médian, elle était orientée sagittalement. Un second fragment provenait des masses latérales, en face du condyle exter-
e ; il fut débité en coupes horizontales. Le troisième morceau, intéressait à la fois la tumeur et le condyle externe à la limite supra- -condylienne du cartilage d’ encroûtement.
Ces fragments ont été fixés au liquide de Bouin et inclus à la paraffine, après avoir subi une décalcification préalable à PAR pie, d’autres à re de azotique. : :
Les colorations choisies furent : l’hémalun-éosine et l’hémalun-van-Gieson. Es |
Dans la première série des coupes intéressant le lobe médian de la tumeur, on trouve :
en allant de la périphérie vers le centre, du tissu
de ‘foie RE
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DESSIN À LA CHAMBRE CLAIRE (Nachet, Oc. 2. Obj. 6) d’une de nos coupes histologiques.
Cellule géante à noyau bourgeonnant ; fort réseau chromatique. Cellule en caryokinèse typique.
Cellule en caryokinèse atypique.
Fente vasculaire, vaisseau de néoformation.
Cellule en pycnose.
Cellule fusiforme.
Cellules tumorales formant la paroi du vaisseau de néoformation
_conjonctif, irrilé, _d'inflammation, ‘avec capillaires _ entourés de lymphocytes, des vésicules adipeuses, puis du tissu fibreux, avec fibroblastes, qui semble se. continuer insensiblement avec les cellules tumo- ER TE k de ee
. Ces cellules sont n. unes fusiformes; d’autres an- | | guleuses, polygonales, très volumineuses. Le noyau | est tantôt unique, ovalaire ou bourgeonnant, tantôt multiple rappelant le type plasmodial fee),
Ils sont très riches en chromatine, pourvus SOU: : vent d’un nucléole volumineux. |
Les figures de caryokinèse, typique et alu, alypique sont assez nombreuses. Les limites cellulai- -res sont peu nettes et les celules semblent fusion-. nées ne He-2) SÉRUTIUR Entre ‘ces cellules néoplasiques. on note lobe ‘tion de substance collagène amorphe ou légèrement fibrillaire. En certains points se trouvent des zones de nécrose étendue. En dehors des vaisseaux préexistants à la tumeur, on remarque des fentes _vasculaires de néoformation, à lumière fusiforme ou ellipsoïde et contenant parfois des globules rouges. La paroi de ces vaisseaux est formée par les cellulestumorales elles-mêmes. IL existe aussi quelques embolies tumorales.
Dans le second fragment, prélevé au niveau du condyle externe, l’aspect du tissu fondamental est ‘peu différent et se rapproche beaucoup plus du sarcome à cellules fusiformes. | _ Le tissu est dense, le stroma est représenté par du tissu conjonctif rare, fibrillaire, et par des vais-
seaux assez abondants, à parois minces, réduites à un endothélium et le plus souvent constituées par les. cellules tumorales elles-mêmes, comme dans Je premier fragment. POMPES
La plus grande partie de la préparation montre des cellules accolées fusiformes, formant des fais- |ceaux, parfois disposés en tourbillons. Entre elles, présence de substance collagène. Les noyaux dénotent une grande activité cellulaire ; ils sont eux aussi bourgeonnants, étranglés en bissac, ns leux, allant jusqu'à à des formes de monstruosités.
Donc, dans ce second fragment : saréome à cellules géantes, mais se rapprochant davantage du sar- -come à cellules fusiformes classique.
Enfin des coupes sont pratiquées au niveau des condyles externe ét interne en des points d’érosion. Elles intéressent à la fois les zones de pénétration de la tumeur et le cartilage (paraissant macroscopiquement sain) avec le tissu osseux sous-jacent.
On retrouve dans l'os des cellules identiques à celles de la tumeur. Les cellules sarcomateuses envahissent les espaces médullaires, les comblent, et
_érodent les lamelles osseuses préexistantes. ;
11 s’agit de lésions destructives, caractérisées par l'absence d’ostéoblastes, la substance fondamentale peu riche en ostéoplastes, prenant mal les colorants.
En dehors des zones d’envahissement, les Espaces médullaires sont normaux, dans la profondeur de l'os. À la périphérie des-zones érodées le cartilage est normal.
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“La tumeur semble donc His avoir pris naissance au niveau des parties molles de la synoviale et avoir envahi secondairement les condyles. AR LE
| HS
Dans Ja plupart des cas, l'absence + toute connexion osseuse a été démontrée au cours même de
l'intervention. er Ér
La masse néoplasique enveloppe les os, mais n'y _ adhère pas. Dans notre Cas, le processus avancé de
: : l'évolution avait permis à à la tumeur éminemment
maligne (sarcome à cellules géantes), d’éroder les cartilages et un peu le tissu osseux sous-jacent en deux points très limités en surface et en profondeur. Lejars lui- même insistait en 1910 Sur ce fait que secondairement les cartilages ou même les os pouvaient être envahis. Chez le malade de MM. Julhard et Descœudres, les extrémités ue et les cartilages étaient quelque peu érodés.
« Plus tard, l’envahissement peut gagner en pro: tue comme le dit Lejars ; à la sixième récidive, dans le cas relaté par M. Krüger, on trouve le condyle interne infiltré de néoplasme. Dans notre cas, ajoute-t-il, la lésion du condyle externe du tibia était de même ordre et de pareille signification ».
On voit donc que l'indépendance du sarcome et des extrémités osseuses n’est strictement réelle qu à l'origine, mais elle est certaine.
Le second point intéressant de l'anatomie patho; logique de ces variétés de sarcome est justement l'identification du type histologique. L'observation
ue
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de Lejars est à ce point de vue plus intéressante qu' aucune autre. L' analyse même. du type histologique est en même temps un argument en faveur de l'origine synoviale de la tumeur.
Si, dans la forme de Garré, dans celle de Moser, dans celle de Weir, comme dans la nôtre, i s’agissait de sarcome à cellules géantes, dans celle de Le- … jars il s'agissait d’un sarcome avec nodules d’endo- _théliome qui établissäit très nettement l'origine synoviale de la tumeur.
Voici résumée la description histologique que donne Rubens-Duval du sujet de Lejars.
Le tissu fondamental commun est constitué par du tissu. çonjonctif adulte, en majeure partie dense | et scléreux. :
Les nodules présentent des aspects très D oah
a) L. uns, homogènes : et compacts, formés par de longues cellules fusiformes, disposées. en tourbillons, présentent l'aspect habituel du sarcome _fasciculé fuso-cellulaire.
D) D'autres sont composés de tubes creux, orientés en.tous sens, formés de plusieurs assises cubiques ou cylindriques. Ces tubes ont tous les caractères des tubes épithéliaux, mais ils sont séparés par des faisceaux de cellules fusiformes.
-Çà et là, dans le tissu conjonctif fondamental, sont infiltrés des tubes analogues à ceux des épithéliomes glandulaires. HS
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Dans des zones en extension, le opte sine Me sous forme de boyaux ou de tubes de forme. 1 Here épithéliomateux, puis ceux-ci multiplient leurs cel- "
Jules: qui se confondent. en amas rappelant ceux du
. | sarcome embryonnaire pur fasciculé. + A
- Rubens- Duval passe ensuite à la recherche do ; tissu qui. a pu être le point de départ de la tumeur. D Le tissu - conjonctif commun qui entoure les no. * dules. néoplasiques ne présente avec eux. que des | rapports de contiguité et non de continuité. RENE à
La tumeur envahit donc ce tissu conjonctif 2 RES nya pas pris naissance. À ds
Il en est de même du tissu OSseUX, , qui ne présen. te qu'un envahissement modéré par quelques îlots néoplasiques. Il n’y a pas de rapport de continuité entre les éléments constitutifs se Vos et ceux des noyaux néoplasiques.
tbe prolifération | ‘de. l'endothélium synovial paraît seule expliquer les caractères histologiques de Ja tumeur et ses rapports avec les tissus voisins. à Voici d’ailleurs l'argumentation de Rubens-Du-
« Les cellules dite liales des synoviales ati. a sont en même temps des cellules conjonctives différenciées en cellules de revêtement capables d'élaborer le mucus de la synovie. |
. En tant que cellules conjonctives, elles peuvent donner, par perte de leurs caractères QUISRnRRE : du sarcome vrai.
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En tant que cellules de revêtement, elles peuvent ee tisel développer à à la manière PE GR CR don-
ner de l’épithéliome.
Dans cette néoplasie conjonctive, les. seule _conjonctives subissent la transformation sarcoma- Ch
._teuse et s’incorporent. au tissu néoplasique. É
_Ilen résulte que les vaisseaux cessent d’avoir une
| paroi propre et deviennent de simples fentes vasCu-
laires. . FE ÉRRPRCRENNERE c ANNE
D'autre part, au sein des” noyaux de type sarco- ee
mateux, il y a des ébauches de formations de type épithélial avec des cellules à caractère. ‘endothélial
se disposant en cellules de revêtement et élaborant dans la lumière de leurs cavités du mucus synovial. Ce mucus atteste irrévocablement la nature endo-
théliale des noyaux de sarcome embryonnaire à cellules indifférenciées ». |
Voici les conclusions de Lejars et de Rubens-Du-
val s Prnliféré et SAR le type épithéliome :
° Prolifération suivant le type sarcome ; “2 Petit nombre des vaisseaux sanguins qui : s’incorporent au {issu sarcomateux :
4° Présence de mucus dans les tubes d’ aspect épithélial et dans les cavités du tissu sarcoma{eux.
Ces quatre caractères diet si l’on admct
que le néoplasme est le résultat de la: prolifération de l’endothélium de la synoviale articulaire.
rep t
| servée. one f Pour éviter les confusions avec ce: qu À. est con 0
Dans ‘cette eo balai, A ‘nom “& endothéliome paraît à Lejars et a Rubens-Duval être celui qui convient, le mieux à la tumeur ob- ee
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venu d appeler endothéliome, Lejars propose de k. | désigner sous le nom d'endothéliome synovial. |
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SA part le sarcomne à Sithi géantes, d’ at
ie “et l'endothéliome synovial, d’ autres varié _ tés ont déjà été décrites : Gest: le: fibro- -sarcome
dans le cas de Krüger, ce sont. les formes très vasculaires, c'est: le sarcome myéloïde (Annandale) : ; c'est le sarcome globo et fuso- cellulaire Hoiard Marsh) ; c’est le myxosarcome, c’est enfin le liposarcome comme dans le cas d'Auvray. | . Dans le cas d'Auvray, voilà ce que révèle l'examen pee NEA) re D OU ° Par endroits, aspect de tumeur conjonctive, _ -sarcome avec cellules ses ur fes
| myéloplaxes. pee i
2 Deuxième fragment : aspect de tumeur graisseuse dont la structure rappelle celle de l'hypernéphrome. Nombreux néovaisseaux avec paroi hyaline. À un fort grossissement, nombreuses figures de transition entre la cellule graisseuse et la cellule cancéreuse.
Les coupes au Sudan montrent la ben en graisse de ces cellules, IL s’agit done d'un one malin ou lipo- -sarcome pi
ma. Le
La démonstration de la nature synoviale de ces variétés multiples de sarcome n'est donc essentiellement histologique que dans le cas de Lejars avec son type endothéliome.
Dans les cas que nous avons recueillis, l’interprétation est beaucoup plus le fait de l'anatomie pathologique macroscopique. | ;
Cependant, dans notre cas personnel, l’identification même au point de vue histologique est assez nette, et c'est ce qu'il nous a paru intéressant de mettre en évidence dans cette thèse.
Diagnostic
Avant l’ulcération, le diagnostic du sarcome primitif de la synoviale articulaire n’a jamais été fait. Une fois, dans le cas de Van Rüdiger Rydygier, on a conclu à sarcome synovial du genou ; mais suns pouvoir affirmer qu'il fut primitif ; nous n’ayons pas dans l'observation de mention d'examen histologique. |
Que le diagnostic n’ait pas été porté, cela ne peut guère nous étonner, puisque ses principaux Syÿmptômes : tumeur articulaire et évolution lente, sont loin de lui appartenir exclusivement. C’est pourquoi nous avons insisté dans l’étude clinique sur les autres symptômes et examens qui permettent d'établir un diagnostic positif ([ndolence, absence d'épanchement, liberté des mouvements, intégrité des os). De plus, l'affection est encore ‘trop peu connue pour qu'on puisse oser y songer dans un diagnostic différentiel.
Au cours de ce chapitre, nous allons étudier les affections avec lesquelles les sarcomes primitifs de la synoviale peuvent être confondus.
Parmi lés plus fréquentes des erreurs de diagnos-
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Là, cette fois, Pindolence est absolue dans le sarcome de la synoviale.
— Si l’enraidissement n'est pas toujours complet
dans la tumeur blanche, la moindre mobilisation
réveille une douleur d’une acuité parfaite.
Le sarcome conserve au genou la liberté indolen-
te des mouvements avec une très légère limitation. — Quand on considère l’atrophie musculaire du quadriceps dans une tumeur blanche, on a Ià, sous
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On peut faire cependant des réserves pour losléornyélite tant qu'on aura pas fait faire une radiographie.
Un diagnostic reste plus délicat, c’est celui de l’ostéosarcome de l'extrémité inférieure du fémur. 11 affecte souvent des apparences de formes articu-laires. Il prend un aspect fusiforme, dont le relief s’'accuse par J'atrophie du deuxième segment du membre. On le dépiste vite cependant si l'on sait explorer attentivement les surfaces osseuses. Si c'est le fémur qui est augmenté de volume et non
les parties molles, la radiographie lève très vite les
doutes et d’une manière irréfutable.
- Un dernier diagnostic reste à faire avec les arthrites syphilitiques. Avant tout, le gros signe qui les différencie des sarcomes, des synoviales, c'est. l'hydarthrose, accident secondaire qui apparaît le plus souvent chez les hérédo-syphilitiques et dont la bilatéralité est assez fréquente.
Evidemment, ce peut-être une arthropatie tertiaire, se rapprochant beaucoup de l’ostéo-arthrite tuberculeuse. IL suffit, le plus souvent d’être circonspect et de savoir recourir à la’séro-réaction de Wassermann, de Baüer Hecht, du Jacobstal, du Vernes et du Meinicke. |
Les autres arthrites, comme les arthrites tabétiques, peuvent être facilement éliminées en raison
‘de l’âge même des malades attéints de sarcome de
la synoviale.
L'examen sera d’ailleurs toujours complet et on Saura, aussi bien, rechercher, la modification des réflexes tendineux que celles des réflexes oculaires.
Traitement
Nous connaissons les difficultés qui président à l'établissement du diagnostic du sarcome primitif de la synoviale. Tout au plus, peut-on, avant toute intervention avoir quelques doutes sur le diagnostic de tumeur blanche (pour prendre un exemple concret) que l’on vient de porter. Le diagnostic laisse des ‘hésitations, on est amené” à penser, à une autre affection. Heureux si l'on peut penser juste et vérifier la nouvelle hypothèse. Ce sera dans ces cas qu'on pourra se souvenir des sarco-mes des parties molles, et plus particulièrement de la synoviale. Mäis, encore une fois, étant donné la rareté dé l'affection, ce diagnostic doit rester un diagnostic d'exception. |
On s'est entouré de toutes les certitudes : le traitement est d'ordre chirurgical ; encore cette thérapeutique s’attaquant à un état prédisposé à la récidive, n’a-t-elleé pas toujours ‘été victorieuse. Dans son traité de thérapeutique chirurgicale, voici ce que Leriche conseille : « La synovectomie, la vrésection et l'amputation sont les trois procédés à employer suivant le degré d'évolution de ces néo-
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La récidive ne tarde pas à bourgeonner, et à s’ulcérer. Les hémorragies sont abondantes, et cela progressivement ; elles suivent l’évolution. Elles résistent à tout traitement. Elles emportent souvent brutalement le malade.
Parfois, cependant, comme dans notre fait, des complications à distance, dépendant de la récidive, achèvent les patients saignés à blanc : nous voulons dire les propagations ganglionnaires au médiastin, qui emportent le malade dans une crise de suffocation. _
Les métastases osseuses sont des plus fréquentes (sternum)..; on conçoit que quand elles atteignent le rachis, elles soient des plus tragiques comme évolution.
4e Conclusions FA
« Les tumeurs vraies (de la synoviale) sont très rares, car il ne faut évidemment pas comprendre sous ce nom les sarcomes épiphysaires qui sont des tu: meure des os » (Leriche, in Thérapeutique chirurgicale). Plus spécialement, sont rares au suprême chef les sarcomés primitifs de la svnoviale à forme de néoplasie diffuse). ne
Pour nous résumer nous proposons de conserver ces quelques notions essentielles |
1) Certaines tumeurs intra-articulaires du genou _ ont quelques, caractères du moins qui les différencient un peu d'une autre affection qu’on croit être en cause, parce que plus fréquente. .
2) Nous avons essayé de contribuer à les individualiser à la suite de M. Lejars et nous leur laissons le nom par lequel ï les ayait désignées en 1910 :
_ Ce sont des sarcomes primitifs de la synoviale.
: 8) Ecur type histologique est éminemment va- “«riable, > 2
4) Cés sarcomes sont très rares : leur symptôme cardinal est l'indoieace, au début du moins.
5) Si on y joint d’autres symptômes primordiäux : lenteur de l’évolution, conservation de la mobilité. intégrité des os, notion de ponction exploratrice qui ramène du sang pur et du sang seulement, on établira vite, chaque fois qu’on ÿ aura pensé, un diagnostic posilif. |
On tiendra grand compte de l'examen radiographique.
6) La seule thérapeutique qu'il convient de leur appliquer est de nature chirurgicale. Pour linsant, nous pensons que la méilleure intervention est l’amputation précoce.
Vu, le; Doyen: Vu, le Président,
ROGER. LEJARS.
Vu et permis d'imprimer :
Le Recteur de l'Académie de Paris
CHARLETY.
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