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AFC
AML
AMFB
AMP
AMS
AGS
BM
CHU
CK
DFS
EGIST
EMA
FBS
FISH
FVP
HCFB
HEP
HES
HMG
HMGP
HPF
IHC
LM
LMS
LPB
LPS
LPSBD
LPSDD
MFBS
MP

Liste des abréviations

Angiofibrome cellulaire

Actine musculaire lisse
Angiomyofibroblastome
Angiomyxome profond
Angiomyxome superficiel
Angiosarcome

Biologie moléculaire

Centre Hospitalier Universitaire
Cytokératine
Dermatofibrosarcome
Extragastrointestinal Stromal Tumor
Anticorpsantiencmysium
Fibrosarcome

Fluorescence in situ hybridization
Fibrome vulvaire prépubertaire
Histiocytofibrome

Hyperplasie endothéliale papillaire
Hématéineéosinesafran
Hémangiome
Hémangiopéricytome

High Power Fiells
Immunohistochimie

Léiomyome

Léiomyosarcome

Lipoblastome

Liposarcome

Liposarcome bien différencié
Liposarcome dédifférencié
Myofibroblastome superficiel

Molluscum pendulum



NR Non renseigné

oS Ostéosarcome

PMPSM Prolifération myofibroblastique pseugarcomateuse des muqueuses
PNET Primitive Neurectodermic Tumor

PSFE Polype stromal fibraepithélial

pS100  Protéine S100

RE 5pFHSWHXUV DX[ °"VWURJqQQHYV
RH Récepteurs hormonaux

RMG Rhabdomyome génital

RMS Rhabamyosarcome

RMSA Rhabdomyosarcome alvéolaire

RMSE Rhabdomyosarcome embryonnaire

RP Récepteurs a la progestérone
SE Sarcome épithélioide
SI Sarcome indifférenciénclassé

SMFBI  Sarcome myofibroblastique inflammatoire
SSE Sarcome du stroma endométrial

STUMP  Smooth uterine muscle of uncertain malignant potential

TA Tumeur adipeuse

TCG Tumeur a cellules granuleuses
TFS Tumeur fibreuse solitaire

TML Tumeur musculaire lisse

TSGB Tumeurs stromales génitales bénignes

TVV Tumeurs vulvevaginales
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INTRODUCTION

Les tumeurs mésenchymateuses/oniaginales sont rares, mais représentent un large
spectre lésionng(l) ; elles apparaissent le plus frequemment chez des femmes en age de
procréer(2).

, OV 1i@s méjorit&irement déumeurs bénignespouvant étre séparées en deux
catégories ; la premiére correspond aux entités plus particulierement rencontrées a cette
localisation, que nous appellerontumeurs spécifiques de siteElles sont parfois difficiea
caractériser car elles partagent des caractéristiques cliniques, microscopiques et
immunohistochimiqueq1)(3)(4)(5)(6). Un intérét particulier leur est porté depuis une
TXLQ]JDLQH GITDQQpHYV Dmpdriantes d&aillan?, piblié én20§d) FQB® VIDJLV
GH OYDQJLRILEURPH FHOOXODLUH $)& GH OYDQJLRP\RIL
profond (ou agrssif) (AMP), du myofibroblastome superfici@ervicovaginal) (MFBS), du
polype stromal fibreépithélial (PSFE) et du fibrome vulvaire prépubertaire (FZ@s tumeurs
ont un excellent pronostic, sa@ 1$03 TXL SUpVHQWH XQ ULV Tdahs 3DOHYp
a 40% des cas) voire extrémement rarement, un potentiel métastgt)(Ri9), malgré
O 1D E V Hgterébntidscopiquesisuelsde malignité /THQMHX GLDJQRVWLTXH
donc dde reconnaitré5)(10).

La seconde catégorie de ces tumeurs bénignes correspond a des turhapisakes»,
VXUYHQDQW SOXV FRXUDPPHQW j GIDXWUHYV ORFDOLVDW
vaginale(10). Elles repréentent également un tres large spectre |ésionnel et leur diagnostic
microscopique pose généralement moins de difficultés.

Les tumeurs vulwvaginales mésenchymateusealignessont plus rares, représentant
également un spectre lésionnel étendu.

Ce traval HVW XQH pWXGH UpWURVSHFWLYH GTXQH Vi
mésenchymateuses vuW6DJLQDOHY D\DQW IDLW OTREMHW GYXQH U
inclusessont des cade consultationll cible les «tumeurs spécifiquéle sitex» propres a la
sphé&e vulvovaginale, et a pour objectifs

- de décrire lesaractéristiques de la séridréquence des tumeurs conjonctives dans la
sphére vulvevaginale, fréquences respectives des types histologiques,

- G T pY D Cdisebtdlatces\diagnostiques eventegl



- de souligner leglifficultés diagnostiqueshotamment pour les cas communiqués pour
avis, et de mieux comprendre quels aspects posent probleme,

- de tenter deproposer des outilpermettant de faciliter la reconnaissance et la
classification de cesimeurs,

-HQILQ G¢YpY DO Xthnieu3 InéSedbymtdteGsdsWwulhaginales au sein des

tumeurs et sarcomes des parties molles de maniere globale

Ce travail comporte deux parties
- La premiére rappelle schématiquement les caractéristiques des rdumeu
mésenchymateuses décrites dans la sphére-valyioale selon la classification 2014
GH 01206 1RXV GpWDLOOHURQV OHV WXPHXUV SOXYV
détaillerons pas les tumeurs ubiquitaires,
- La seconde partie est la description d@ IVpULH DXWRXU GH ODTXHO
discussion, particulierement ciblée sur les avis et tasneurs spécifiques de site



PARTIE | : REVUE DE LA LITTERATU RE

A. Tumeurs bénignes

1. Tumeurs spécifiques a la sphere vulwwaginale

Les tumeurs mésehymateuses vulvgaginales sont essentiellement des tumeurs
bénignes, telles que décrites en 2000 par M. N&ci

Ces tumeurs partagent des caractéristiques cliniques, macro/microscopiques et
LPPXQRKLVWRFKLPLTXHV UHQGDQW SDUIRLVY OHXU GLVW
clairement établie mais ces lési@asaientprobablement issues de la couche mésenchymateuse
sousépithélialehormonepositivedu tractus génital distal fémin{d)(11). Elles se présentent
OH SOXV VRXYHQW VRXV OD IRUPH GTXQH PDVVIentEleHQ OL
GIfkJH PR\HQ OH SUpOgYHPHQW pwWDQW VRXYHQW FRPPX
Bartholin LO QY\ D S Rhnidqadimitcto¥e¢apidie formel permettant de les distinguer.
,O VIDJLW GH OpVLRQV EpQLJQHYVY GRQW OH WUDLWHPHQW

Nous détaillons ici les tumeurs propres a la spheére wadginale, dont les
caractéristiques des quantités les plus fréquentes sont résumées dans le tableau 1.

a) Angiofibrome cellulaire

Critéres microscopiques

&THVW XQH OpVLRQ ELHQ FL1LF RaADXaRtariis preserer idQ FD S
IRFDOHV H[WHQVLRQV GDQV OHV WLVVXV HQYLURQQDQWYV
GIDUFKLWHFWXUH IDVFLFXOpH (OOH HVW FRQVWLWXpH
PRQRPRUSKHV V{DJHQOoDQW RF HEN)BQLO strontatest Eb@pdséd Q S

de faisceaux de collagéne et de quelques adipocytes entrappés en périphérie. Il renferme

habituellement de nombreux mastocytes et de nombreuseaais de taille petite & moyenne,

a paroi épaisse frequemment hyalini€&é4)(5)(11).



ITDFWLYLWp PLWRWLTXH HVW |DinEc@arethde In€cra3d turbord@eD V- G
(3)(11).

Des variantes morphologiques sont décritesmposante lipomateuse majeure, faible dénsi
FHOOXODLUH SUpVHQFH GH JRQHV K\DOLQLVpPpHV RX P\[Rw
pléomorphisme nucléaire focal marqué tel que dans un Iéiomyome a cellules bizarres
(4)(12)(14) ou encore une vascularisation de type hémangiopéricy{el). Dans de trés

rares cas, il peut y avoir une transformation sarcomatélsBeprHQDQW OfJDVSHF\
OLSRVDUFRPH SOpRPRUSKH RX GIXQ MRDUFRPH LQGLIIpUHC

Critéres immunohistochimigues

Cette lésion exprime les rédeprs hormonaux et dans envirb8% des cas le C3
(12)16) (OOH QYH[SUL P Hpas aeksamixdi(QoSithd dds@ulement 8% des cas)
ni OT$FWLQH PXVFXODLUH OLVVH $0/(11)S ROIOML Qif HE WYL, H
O 1+0* %), lahcaldesmong¢l2) QL OD S6 /TLQGH[ GH SUROLIpUDW
bas (14).
/I TK\SHUH[SUHVVLRQ GH OD 3 HVW SDUIRLV UHWURXYj
sarcomateusé€lb).
,O IDXW VRXOLJQHU OYLPSRUWDQFH GH OD QpJBsLYLWp
(notamment la desmine), contrairement aux autres tumeurs vulvovaginales mésenchymateuses

(4)(12)(14)(16), ce qui peut étre utile pour les différencier.

Profil génétique:

Des anomalies portant sur la région chromosomique 13g14 (comprenant les loci RB1 et
FOX1A1) ont été retrouvées, notamment des délé{ibns Ces anomadis sont identiques a
celles décrites dans les lipomes a cellules fusiformes, les myofibroblastomes mammaires et les
P\RILEUREODVWRPHY GX WUDFWXV JpQLWDO IpPLQLQ C
morphologiques et immunohistochimique®ci suggéreug ces Iésions pourraient représenter
OH VSHFWUH G1X@Eg)(1RY Bydnt HIQ pvdcivseur cellulaire stromal commun

multipotent pouvant avoir une différenciation (myo)fibroblastique ou adtpoey17).

Traitement et pronostic
,O VIDJIJLW GTXQH WXPHXU EpQLJQH WUDLWpPpH SDU XQH

doivent étre saing®). Les récurrences locales sont rares.




$ OTKHBREWXHOOH DXFXQ FDV UDSSRUWp GH WUDQVIR
évolution clinique défavorablél1)(14) ; la signification pronostique de ce phénomene reste
donc incertaingb).

b) Angiomyofibroblastome

Criteres microscopiques
/119$0)% HVW XQH WXPHXU ELHQ OLPLWpH GH GHQVLW¢
épithélioides et de petite taille, parfois plasmocytoides et sans &), les figures de

mitoses sont rares ou absentes. Le stroma est lachexfilrarfois myxoide et il existe de
maniere assez caractéristique une densification de la cellularité autour de nombreux petits
vaisseaux a paroi fine.

Certaines tumeurs contiennent des Tlots de tissu adipeux, parfois largement représentés,

on parle alorsle variant lipomateukl6)(18).

Critéres immunohistochimigues
/[HV FHOOXOHV WXPRUDOHY H[SULPHQW OH SOXV VRXY
hormonax OH &' HVW QpJDWLI GH PrPH @XH)Y1BY19¥ 6 HW OfY.

Profil génétique:
'DQV XQ FDV GY%$0)% SXEOLp GDQV OD OLWWpRODWXU|
PTXLYDOHQW j OTH[SUHVVLRQ GH +0*$PCR@DW pWp PLV HQ

Traitement et pronostic

/1$0)% HVW XQH WXPHXU EpQLJQH GRQW OTH[H3.gVH FFR
(Q FDV GYRFFDVLRQQH O O H Wéddtp Bl i@vieduHaginAVdais @ ldase Xdipof H O ¢
de Saleh et cq21), cellesci ne sont pas destructricescbbDLUHPHQW j] OTDQJLRP\[F
(1)(4).

'DQV OD OLWWpUDWXUH XQ FDV GT1%$0)% DYHF WUDQVI
1997(22) & TpWDLW XQ $0)% FODVVLTXH DX VHLQ GXTXHO RQ
haut grade ressenant a un histiocytofibrome malin myxoide. Cette tumeur a récidivé 2 ans
DSUqV OYH[pUqQVH LQLWLDOH XQLTXHPHQW VRXV OH W\SH




c) Angiomyxome profond (ou agressif)
&THVW XQH WXPHXU UDUH LQILOWUDQWH ddsdelxnv JUD
région vulvevaginale, du périnée ou du pelvis féminins et ayant un potentiel de récidive
ORFDOHPHQW GHVWUXFWULFHL)EAIN2HDYV GTH[pUgVH LQFRPS

Criteres clhiques:

&THVW GH PDQLqUH FDUDFWpPULVWLTXH XQH WXPHXU Y
croissance lente, infiltrante et mal délimit€ég(9)(24), pouvant entrainer un syndrome de
PDVVH /YLPDJHULH UpYqOHdeYRil2RsQuérielid) & laXt@illé eStpéé R Q
cliniquement, elle peut notamment envahir le pelvis en déplacant les organes adjacents plutét

TXTHQ OHV(IXpWWeY XLVD QW

Critéres microscopiques

,O VIDJLW GIXQH WXPHXU PDO OLPLWQpP®B) EIRIeésOWUDC
paucicellulaire, caractérisée par un abondant stroma lache et myxoide sur lequel se détache la
SRSXODWLRQ FHOOXODLUH WXPRUDOH arféig \stelQiw(16,OOHPH

caractéristiquement condensée autour du contingent vasc(B3i2d). Les atypies cyto

nucléaires sont minimes ou absen{te®), deméme que les mitoses qui sont rares ou absentes.

Le contingent vasculaire est remarquable, composé de vaisseaux de taille variable, allant de
capillaires de taille moyenne a paroi mince a des vaisseaux de plus grande taille, a paroi
musculaire épaisse eydlinisée(5).

Le caractere infiltrant de la tumeur se traduit par la présence de tissu adipeux, musculaire stri€,

de glandes mucineuses ou de petits filets nereawappés en périphér{@1)16).

Critéres immunohistochimigues

Les cellules tumorales expriment les récepteurs hormonaux et la dé3)tb)(@6); elles
HISULPHQW SDUIRML Ebed sé&nt nédghtiveOphHur la pS100.

Les cellules tumorales sontadgment positives, dans envirb8%des ca$4)(6)(9), pour
Of+0*$ PDUTXHXU QXFOpDLUH iRtBrétTdfalgndstidxe\Wpesngipry H Q W
GpYDOXHU OHV OB)lok dewnketive enferMdendeal®stéventuels foyers résiduels post
exérésd1)(3)(4)6) 1pDQPRLQV OTLQWpPUrW GH FHW DQWLFRUSV L
GY$03 +0*$ QpJDWLIV HW OTH[SUHVVLR@urS ftiomydries,SDU
rarement PSFE(9).



Profil génétique:
3HX GH FDV RQW IDLW O YREM tepdrdar Xicetdndn@liz @ £ Ifhise R O p |
en évidencen région 12135, renfermant le gene HMGA2. Un réarrangement de HMGA2
D pWp PLV HQ pYLGHQFH SDU K\EULGDWLRQ LQ VLWX GD¢t
léiomyomeq2) ; ce remaniement est absent dassdngiomyofibroblastomes et angiofibromes
FHOOXODLUHV j OfH[FHSWLRQ5@§)KRD FDV GT1$0)% GpFULW
,O H[LVWH XQH FRUUpODWLRQ ELHQ TXYLPSDUIDLWH
PROpFXODLHMWMW@IAPXWYRKLVWRE@EKD.PLTXH GT1+0*$

Diagnostics différentiels

Outre les autres tumeurs stromales génitales bénignes, il faudra considérer les autres tumeurs
myxoides angiomyxome superficiel (myxome cutané), Iéiomyome myxoide, fiboromatose avec

remaniements myxoides et myxofibrosarcome.

Traitement et pronostic

/1$03 HVW FODVVp SDU 01206 GDQV OHV WXPHXUV EpC
risque de récidive locale dans 30 a 40% des(Tk6)(9)(11), parfois tardive, justifiant une
VXUYHLOODQFH | xdRe(ds Wetsigre llinig@e r fhidroscopique prédictif de la
récidive.

/IfH[pUgVH ORFDOH FRPSOgWH HW ODUJH DYHF XQH PI
5)9) PDLV SHXW VIOY@pUHU GLIILFLOH

/ID SRVLWLYLWp GH Of%$03 SRXU OHV UpFHSWHXUV KRUP
GXUDQW OD JURVVHVVH VXJJqUH T X HsefsheOqui Houkait X Q H
EpQpILFLHU GIXQ WUDLWHPHQW KRLY eRQie@ers xut 80d 8@ L VW
alternative a la chirurgie ou en faciliter le geste en traitemeradj@oant(11)(16)(23)28).

$ QRWHU TXH GHX[ FDV G1%$03 DYHF PpWDVWDVHV GTfp
la littérature, évoquant le comportement imprévisible et parfois défavorable déucediar

(7)(8). Ce phénoméne reste cependant extrémemen@éare

d) Polype stromal fibro-épithélial
&THVW X QrH uniyue Pati X multiple (survenant, en cas de multifocalité,

préférentiellement durant la grossesse), polypoide, mesurant généralement moins de 5 cm de

grand axe mais pouvant parfois étre beaucoup plus volumineMs¥ VT X 1j(29). FP



Critéres microscopigues

Sa morphologie est variée et parfois inquiétante, pouvant conduire a un diagnostic erroné
de tumeur maligne ; certains auteurs lenngent pour cela pseudosarcome botryoiceou
« polype stromal fibreépithélial pseudosarcomatecellulaire »(3)(12).
La lésion est tapissée en surface par un épithélium malpighien parfois hyperplasique, et centrée
par un axe fibrevasculaire comportant des vaisseaux de taille moyenne, a parois épaisses. Le
stroma est lache, myxoide et collagene, de densité cellulaire variable ; les cellules sont
fusiformes et peuvent présenter des atypil @ {K\SHUFKURPDWLVPH d¢itAreOH SO|
peuvent étre marqués, avec de nombreuses mitoses (>10 mitoses/10 HPF), parfois atypiques.
&HW DVSHFW VYREVHUYH SOXV YRORQWLHUY ORUV GH OD
I TDEVHQFH GH FRXFK Hzoke) RtE la Do@Esence’ Wdél @dlules multinucléées
« bizarres», SRXYHQW SUpVHQWHY SUqVVGH R DOQRXHD XWX PSE W

vasculaire, sont caractéristiqgug3(12).

Critéres immunohistochimigues

Les cellules stromales ont un immunophénotype variable mais en générakoelies

positives pour les récepteurs hormonaux et la desmine, et de facon moins commune pour

OTDRIVLQH

Traitement et pronostic

La tumeur peut régresser en p&DUW XP ORUVTX{HOOH HVW DSSDU X
son exérese est habituellement curative. Les récidives sont liées a une exérese incompléte ou a
la proloQJDWLRQ GTXQH VW LPLX rDoasLde Ecidires), Rétep DeGoht pas
destructriceg12).

Leslésions trés atypiques cytologiquement auraient un risque plus élevé de r@ilive

Le message important
&RQQDLWUH OH VSHFWUH PRUSKRORJLTXH GH FHWWH
VXVFHSWLEOHV GYH[LVWHU FRPPH OYK\SHUFHOOXODULW

mitotique élevé (>10 mitosél0 HPF) afin de pouvoir la reconnaitre et ainsi éviter sa

classification en tumeur maligi§80).



e) Myofibroblastome superficiel (cervico-vaginal)

Il est également appelé myofibroblastome superficiel vwibginal, myofibroblastome
du tractus génital féminin distal, myofibroblastome exti@mmaire (10) ou encore

myofibroblastome de type mammaits.

Criteres microscopiques

&THVW XQH WXPHXU &kt 6 DRIHWIEHMW RQOSHQPH GH OfpS
par une GrenZRQH ,0 VYIDJLW GYfXQH OpVLRQ GH FHOOXODUL\
constituée de cellules ovoides, fusiformes ou stellaires, sans atypie et sans mitose, se disposant
auseindf XQ VWURPD ILQKIPHMHW FROODJIgQH

Critéres immunohistochimiques

ITLPPXQRSKpPpQRW\SH &3 %pediiffuedles elllHd? ddtt B plus souvent
SRVLWLYHV SRXU OD GHVPLQH OHV UpFHSWHXUV KRUPRQ
(OOHV VRQW QpJDWLYHV SRXU OD ($1§(12)31(3RL0$ HW OHV F\W

Profil génétique:

Des délétions de la région 13914 ont été décrites, et sont également observées dans
OYDQJLRILEURPH FHOOXODL Uthes(IWYEBH OLSRPH j FHOOXOH)

Traitement et pronostic
,O VIDJLW GTXQH WXPHXU EpQé&RAgéjodR@uwe®tidiypduqV H |
PpWDVWDVH QIR@WLIA.p UDSSRUWPpPHV

f) Fibrome vulvaire prépubertaire

,O VIDJLW GIXQH OpVLRQ LQGRORUH WRXFKDQW OHV
en moyennef4)(34)35), dont le site de prédilection est vulvaire (grandes levres). A noter, dans
OD OLWWhrYVDWREH GIMHQ FDV GH ILEURFNP décXitCchia2 lukkH S U p
patiente de 65 ar(86).

Critéres microsgaiques:
&THVW XQH OpVLRQ PDO OLPLW pHNudBguX dlOREEanE, GDQV
PHVXUDQW KDELWXHOOHPHQW PRLQV GH FP &THVW XQ

particuliere,composéede cellules fusiformes au noyau ovoide et au piggme pale, se




GLVSRVDQW DX VHLQ GTXQH PDWULFH P\[RWGH °GpPDWHX
les tissus environnant en entourant les lobules -folipeux, les faisceaux nerveux ou les
structures annexielles environnan{¢x10). On retrouve au sein de la Iésion des vaisseaux de
WDLOOH SHWLWH RX PR\HQQH j SDURL pSDLVVLH ,0 QYHI[

Criteres immunohistochimiques
Les cellules tumorales expriment le CD@d OD GHVPLQH Ou$0/ HW OI
négativeg10).

Criterespronostiques et facteurs prédictifs
&HWWH OpVLRQ SHXW SRWHQWLHOOHPHQW UpFLGLYHL

€également été proposé de la considérer comme une réponse physiologique du mésenchyme

vulvaire hormonedépendant au contexte homab pubertairg(10). Dans la littérature, une
SXEOLFDWLRQ FRQVLGqQUH FHWWH WXPHXU(@BBRGIiPeEt IXQ pT X
principal diagnostic différentiel.

g) Conclusion

Ces tumeursmésenchymateuses bénignpartagent des caractéristiques cliniques,
PLFURVFRSLTXHVY HW LPPXQRKLVWRFKLPLTXHY UHQGDQW
TXYLO VIDJIJLW GH WXPH XU \oglsteslsbht/pdu XAOitEEHO OHY OHV SDW I

/ITHQMHX HVW GH V DgidRiyxdme HrEfENQ QuDpvéscoteludrBaue élevé de
récidive, et de connaitre le spectre morphologique du P$Histinction formelle entre les
autres entités, regroupées de maniére pratiqueW WP HXUV VWURPDOHY JpQLWI
pas de conséqueea clinique ni thérapeutique.



Polype Angiofibrome Angiomyo- Angiomyxome profond
fibro-épithélial cellulaire -fibroblastome (agressif) - ANMP
Clinique Vagin > vulve Vulve Superficiel Non polypoide
Macroscopie Polype Bien limite Bien limite Mal limite, infiltrant
Taille < 5 cm ; parfois > 10 cm <3cm <5cm =5 cm
Contexte : grossesse
Microscopie
Stroma Collagene Non encapsulé Pseudo-capsule Lache, myxoide
Adipocytes matures en Contingent adipeux
périphérie possible
Cellularite Modérée Grenz zone Variable Pauci-cellulaire
Modérée Plus cellulaire qu’ AMP
Condensation péri-
vasculaire
Cellules Fusiformes Fusiformes sans atypic | Epithélioides, parfois Etoilées, sans atypie

Cellules « bizarres »

Mastocytes

plurinucléées

Vascularisation
(Vaisseaux = Vx)

Axe fibro-vasculaire
Vx de taille moyenne. a
parois épaisses

Nombreux Vx de petit
calibre a paroi hyaline
épaisse

Nombreux Vx a parois
fines. plus petits que dans
PAMP

Calibre moyen (Vx de
taille variable)
Paroi épaisse

Immunohistochimie -Non discriminante
RH + + + +
CD34 ++ - (rarement +) +
Desmine - (rarement +) +H+ +
HMGA2 +
Evolution Bénigne Bénigne Bénigne Récidive locale 30-50%

Tableau 1: Caractéristiques des tumeurs génitales mésenchymateuses bénignes
« spécifiques de site.




2. Tumeurs et Iésions ubiquitaires

,O VIDIJLW GHV WXPHXUV PpVHQFK\PDWHXVHV EpQLJQ!
localisations, et dont le diagnostic pose généralement moins de probléme car elles sont mieux
connues. Nous détaillerons trois tumeurs volontiers rencontrées en régiorvagiale:
OYDQJLRP\[RPH VXSHUILFLHO $06 OH UKDE&REMWRBRH JpC

fusiformes postopératoire.

a) Angiomyxome superficiel
,O VIDJIJLW GTXQH WXPHXU LQGRORUH GfpYROXWLRQ
cm (3)(11), envahissant préférentiellement le derme ou les tissuscatarses en générél6).
Elle est plus fréquemment localisée dans la région téte et cou ou au niveau du tronc, la sphére
génitale féminine restant néanmoins une localisation classique, notamment |6L2)Nle

apparait préférentiellement lors de la quatrieme décade.

Critéres microscopiques

,O VIDJLW GTXQH W X P Hrxitde. R.X I8 mdsénie Qfprid mixbide
caractéristiqa, représenté par des lacs mucoides acellulaires renfermant de nombreux
FDSLOODLUHYV j SDURL ILQH HW GHV SRO\QXFOpDLUHV QHX
(3)(12)(16)37). Les cellules sont fusiformes, stellaires ou occasionnellementoubi
multinucléée412)16) QH S UpV HQ W D QI¥¢ nBtbs¥s SoMtDAMIBIRK6). Dans 25
a 30% des cas, on observe également une composante épithéliale sous forme de kystes
GILQFOXVLRQ pSLGHUPLTXH RX GITVORWV(IGB7FHOOXOHV P

Criteres immunohistochimigues

ITLPPXQRSKpQRW\SH QY ey wlukeb Wsifodnes &xdprimenHle CD34,
OHXU LPPXQRPDUTXDJH HVW YDULBDPDOH\S RAH [SDLFPH QW \S |
ni les récepteurs hormona(3)(12)16).

Critéres pronostiques et facteurs prédictifs
(Q FDV GTH[pUgVH LQFRPSOqWH j GH FHV OpVLRQV St
non destructrice(3)(11).




b) Rhabdomyomegénital
, O V 1D JL Weus gxxeptibnkié}e Pplutdt de localisation vagir(&lg11).

Critéres microscopiques

&THVW XQH SUROLIpUDWLRQ GH ILEUHV PXVFXODLUHV
faisceaux ou au hasard dans une substance-fthifRwGH ,0 Qf\ D SDV GH SC
nucléaire ni de mitosgh)(11)37).

Critéres immunohistochimigues

Les cellules tumorales expriment fortement les marqueurs musculaires désésine et

surtout myogéninéll).

Critéres pronostiques et facteurs pcéts :
,O VIDJIJLW GTXQH WXPHXU EpglQL JQH[ B ¢V HHFEORIPPE@W VWVEH) R
(5)(38Y39) HW DXFXQH UpFXUUHQ@BH QYD pWp UDSSRUWpH

Le principal diagnostic différentieést le rhabdomyosarcome embryonnaire (RMSE). La
distiQFWLRQ UHSRVH VXU OD PRUSKRORJLH DYHF OYDEVHQ
couche cambiale dans le RM&).

c) Nodule a cellules fusiformes postopératoire

&THVW XQH OpVLRQ UpDFWLRQQHOOH G Hos@répWwateud P\R
(40)(41)42).

La patiente pesente XQ DQWpFpGHQW FKLUXUJLFDO OH SOXV
Gepisiotomie la 1ésion se développant quelques semaines apres (habituellement dans les 3
mois).

,O VIDIJLW GITXQH WXPHXU GH WDLOOH YDULDEOH GH F
un sarcome elle est bien ou mal délimitée, densément cellyla@reellules fusiformes
atypiques et mitotiques OH VWURPD HVW °GpPDWHX[ KpPRUUDJLTX
&THVW XQ GLDIJQRVWLF GTH[FOXVLRQ @&RiaghoStiguE XeHD €D T K L \

risque principal est de porter a tort le diagnostic de sarcome.



d) Autres

Nous ne détaillerons pas dans ce travail les caractéristigues des autres tumeurs
ubiquitaires L O dé&ks@dtitdd/suivantes, dont le diagnostic microise® pose généralement
moins de difficultégar elles sont bien connues des pathologistes :

- lipome,

- léiomyome,

- schwannora et neurofibrome,

- tumeur a cellules granuleuses,

- paragangliome, hémangiome, tumeur fibreuse solitaire.

B. Tumeurs malignes

Les tumeursnésenchymateuses malignes (sarcomes) sont rares en régicnagilvale.
Nous détaillerons ici le rhabdomyosarcome et le sarcome épithélioide dans sa forme proximale,
qui sont les deux tumeurs particuliéres a la localisation. Les autres types de sgpoones

étre rencontrés de maniére ubiquitaire, ne seront pas détaillés.

1. Rhabdomyosarcome

Trois types de rhabdomyosarcome (RMS) sont dgdris
- le RMS embryonnaire (RMSE) qui est le plus fguuent au niveau génital, ou il
représente prés de 90% des RMS (70% de forme conventionnelle, 20% de forme
botryoide)(19),
- le RMSalvéolaire(RMSA) représentant environ 2% des RMSl@calisation génitale,
- le RMSpléomorphe représentant moins de 1% des RMS génitaux, et qui ne sera pas

détaillé ici.

Critéres clinigues

/H 506 HVW OD WXPHXU PDOLJQH PpVHQFK\PDWHXVH
DITHFWH JpQ p U D @HreiHde/1ehsi@aeuWK UYHQLU FKH] OTDGRO
moyen est de 4 ans pour les RMSE et plus élevé (enfants plus agés et adolescents) pour les
RMSA (11)(19).

En régionvulvaire, le RMS se présente comme une masse, volontiers polypoide pour le

RMSE, associée parfois a des saignements ou une ulcédAt)oiB).



Au niveauvaginll FHWWH WXPHXU FRUUHVSRQG KDELWXHOO|
DX QLYHDX GH O Y Rdihel tes Hai§Rier({BLR W HQ W U

Critéres microscopigues

Le RMSE, dans sa forme conventionnellest représenté par les différents stades de
OfHPEU\RJpQqVH &THVW XQH WXP H XUréGertar® de3 \zorwsp FH
hypercellulaires et des zones myxoides. Les cellules tumorales sont petites, rondes ou ovoides,
SHX GLIIpUHQFLpHY DX QR\DX K\SHUFKURPDWLTXH DXJ[T
grande taille au cytoplasme éosinophile a typehabdomyoblastes.

La forme botryoide du RMSEest typiquement polypoide, caractérisée par la présence
G X €@lithe cambiale;orrespondant a une augmentation de la densité cellulaire juste sous
OfpSLWKpOLXP GH VXUIDFH

Le RMSA présente une architeceualvéolaire. Les cellules tumorales sont petites, rondes
ou ovoides, peu différenciées et hyperchromatiques.

A noter, dans le cadre du RMSA, la possibilité aprés chimiothérapie de modifications a type de
« maturation musculaire » prononcée rendant le RM$He RMSA trés semblables

morphologiquemen(l9).

Critéres immunohistochimigues

Le RMS est caractérisé par expression de la desmine (diffuse) et de la myogénine,
exprimée dan81% des cafl1)(19)44)45)46).
Dans le RMSA, la positivité avec la myogénine est diffuse, alofsj® OH HVW YDULD E(
focale et faible dans les RM3E5). Selon Heerem® F. HQQH\ HW DO OfLQWHQV
de la myogénine serait un facteur de mauvais pronostic indépendamment dtypsous
histologique de RMS, du site tumoral ou encore du g@de

La myogénine est un marqueur sensible et spécifigue du RMS, mais de rares tumeurs
SHXYHQW pJDOHPHQW O YH ][ &idduPdésinaedd, iRybdfromatdse lifdanile) H
sarcome synovial ou fibrosarcome infanttetHXYHQW GDQV GH UDUHV FDV
cellulaire ou au niveau des fibres musculaires striées atrophigues ou régénératives infiltrées par

la prolifération(44).

Critéres pronostiques et facteurs prédictifs
Les facteurs pr @ RVWLTXHYVY VRQW OD ORFDOLVDWLRQ HW OD \

le type histologique, le caractere infiltrant ou non de la tuni®@)43)48) : les tuneurs




localisées de taille inférieure ou égale a 5 cm chez des enfants agés de moins de 10 ans ont un
meilleur pronostiq19)43) ; le type alvéolaire est de mauvais pronostic, contrairement a la
forme botryoide du RMSE.

La localisation vulvaire est de bon pronostic car ces tumeurs sont le plustslowatisées

(43). Au niveau vaginal, la forme la plus fréquente est le RMSE de type botryoide dont le

pronostic estxcellent (taux de guérison de-98%)(43).

Biologie moléculaire

Le RMSA est un sarcome a génomique simple avaastocation(49), dont la mise en
PYLGHQFH HVW DFWXHOOHPHQW LQGLVSHQVDEOH DX GLD.
t(12; 13) ou plus rarement t(1; 13), pate dans 70% des c@d)51)52).
LeRMSE QH SUpVHQWH S Dé&tulaifeBigetfigikOLH PRO
/ITDQDO\WH PROpFXODLUH HVW GRQF LQGLVSHQVDEO
rhabdomyosarcome alvéolaire et peut aider a le distinguer des autres types histologiques.

Diagnostics différentiels

Les diagnostics différentiels dRMSE de type botryoidesont les pseudpolypes
inflammatoires, les tumeurs myofibroblastiques inflammatoires ou le polype stromal fibro
épithélial et de facon plus générale les tumeurs a cellules fusif¢dfipDans ces cas, la
couche camiale et la différenciation rhabdomyoblastique doivent étre recher¢h@es
Le RMSA doit étre distingué des autresumeurs a petites cellules rondes lymphomes,
neuroblastome31(7 VDUFRPH GY(ZLQJ V\QRYLDORVDUFRPH WXP
/| DUIJXPHQW IRQGDPHQWDO HVW OYfH[SUHVVLRQ SDU OH 50
j OYDQDO\WH PROpFXODLUH SRXU FRQILUPHU OH GLDJQRY\

2. Sarcome épithélioide

Le sarcome épitHioide (SE) est une tumeur mésenchymateuse maligne, dont 2 variantes
sont décrites
- la variante classiqudistale le plus souvent superficielle, qui siége aux extrémités
(membre supérieur),
- lavarianteproximale(décrite ici), qui siege dans les partieslles profondes, au niveau
pelvi-périnéal ou génitgll1)(19).



Critéres microscopigues
/ID WXPHXU HVW r¢h@ectué@whulibhQ@Waite oG fiiffus(3). Les cellules
WXPRUDOHY VRQW pSLWKpOLRWGHV HW GH JUDQGH WDLOC

marquées. Dezones de nécroses sont frequemment obsga&es

Critéres immunohistochimigues

Les cellules tumorales expriment les cytokératines et I'EMA, ainsi que le CD84@dan
a 70% des ca®4). Les autres marqueurs sont habituellement négatifs.
Quatre YLQJIW | GHV 6( PRQWUHQW XQH SHUWH GYH[SUHYV
décrite dans les tumeurs rhadlRwGHYVY PDOLJQHYVY HW TXL QYHVW SDV UH
malignes épithélioidg®5)56)57).

Critéres pronostiques et facteurs prédictifs

Dans la littérature, sur une série de 20 SE de type proximal, 65% des patients ont présenté
une récidie locale et 75% des patients ont développé des métadyes

Une analyse univariée 2009 montrequ® D WDLOOH GH OD WXPHXU HW
cellulaire sont significatifs dans le cadie la survie sans métastase alors que la localisation
SUR[LPDOH OD WDLOOH WXPRUDOH OD PXOWLIRFDOLWRpP I
survie globalg55).

Diagnostics différentis :

, O V1 DJUiwmeuld Hvalignes épithélioides carcinome surtout, mélanome,
angiosarcome épithélioide, schwannome malin épithél{@@¥s3)X57) SRXU OHVTXHOV
immunohistochimique devrait permettre de poser le bon diagnostic.

Le diagnostic différentiel doit également se faire avecturmeeur rhabdoide maligne
extrarénale. Ces deux tumeurs ont des similitudes morphologiques et immunohistochimiques,
SRXYDQW GRQQHU j SHQVHU TXYHOOHV DI uiHepiQ HQ W
UKDEGRwWGH PDOLJQH VXUYLHQW FKH] OfHQIDQW HW HVW
HOOH HVW IRUPpH PDMRULWDLUHPHQW RX H[FOXVLYHPHC
CD34(19)59).

%BLHQ TXTHQ LPPXQRKLVWR FK leRNIHsdh Bar&ckétistg e de fés[ S U H
deux tumeur$s6) GTXQ SRLQW GH YXH F\WsRnipiquanMé geKeHNIDsdr¥ D Q R
différentes(60)61).



3. Autres sarcomes

'{DXWUHV VDUFRPHV SHXYHQW VXUYHQLU DX QLYHDX
VIDJLW VHORQ ODOMS) beg \éiomyssbredme&sQuiBddrsOrfalignes de la gaine
des nerfs périphériques (MPNST), liposarcomes, synovialosarcomes, angiosarcomes, sarcomes
de Kaposi, fibrosarcomes, sarcomes alvéolaires des parties molles, dermatofibrosarcomes et

sarcomes indifféremes (11).



PARTIE Il : LES TUMEURS VULVOVAGI NALES
MESENCHYMATEUSES : UNE SERIE DE 255CAS

Résumeé

Contexte: Les tumeurs mésenchymateuses valaginales sont rares et posent parfois
des problemes diagnostiques.

Méthode : Ce travail rapporte 255 cas qoint été revus en double lecturd88 cas
SURYHQDLHQW GH @dht @3 \VW etaleXt\Wes¥eds danr@rhiqueés pour avis) et 67
provenaient du CHU de Bordeaux (avec un recrutement plus généraliste). Afin de confirmer les
diagnostics, certains castamécessité des analyses complémentaires (immunohistochimie ou
biologie moléculaire) ainsi la relecture a permis de réviser de rares diagnostics.

Résultats: Les résultats définitifs décrivent la population et les ggpes histologiques
dans les 2 irtgutions, ainsi que les outils diagnostiques utilisés. Nous avons dénombré au total
53 types histologiquesles tumeurs bénignes étaient les plus fréquentes (76,1% des cas) et
correspondaient majoritairement a des tumeurs spécifiques a cette locali§atk% des
tumeurs bénignes).

Ce travail souligne les concordances/discordances diagnostiques pour les cas
communiqués pour avis. Ainsi la concordance est parfaite pour 31,1% des cas, il existe des
discordances mineures (typage de tumeur bénigne ounmaplppur 36,7% des cas et des
discordances majeures (bérgrsusmalin) pour 11,1% des cas.

Enfin, ce travail cible les tumeurs bénignes spécifiques de site, représentant 127 cas
(49,8%), afin de mieux les décrire et de synthétiser les problemes so@egésimeurs sont
le plus souvent classées dans la bonne catégorie, mais leur typage précis pose parfois probleme,
ce qui reste néanmoins sans consequence pour la plupart des cas. Le principal risque est de
PpFRQQDLWUH OYDQJLRP\[R PpiéssriteRinRpQtéhtiebde3écidive IocaleO
QRWUH pWXGH PRQWUH TXH O71$03 HVW HQ IDLW ELHQ UHI
pWDLW MXVWHPHQW SRVp RX SUR SR \(diaghdstgé dans 661y FDV
correspondant alors daf8,8% des cas a une autre tumeur bénigne (de tymeur stromale
génitale bénigne dans 73,3%).

Conclusion : Cette large série de tumeurs vulvovaginales mésenchymateuses montre,
malgré leur rareté, une grande variété histologique et refléte lesuliiEficdiagnostiques

rencontrées.



[I. Matériels et méthodes

A. Sélection des cas

Nous avons utilis@leux collectionsafin de mener notre étudda premiere issue du
&HQWUH GH /I XWWH &RQWUH OH &DQFHU GH %YRUGHEBX[ OfI
+RVSLWDOLHU 8QLYHUVLWDLUH GH %YRUGHDX[ DX VHLQ G|
(Pellegrin et Haut/ pYrTXH OHV SUpOQYHPHQWYV J\QpFRORJLTXHYV
OYDXWUH VXU OD GXUpH GH QRWUH pWcHlisdtion, faHtsilleLed IRU P |
OfIDVSHFW PDFURVFRSLTXH GHV OpVLRQV RQW -ppwdps UHW U

anatomepathologiques et parfois sur les compteisdus opératoires.

/HV FULWqUHV GILQFO k¥4uRaptsGH QRV FDV VRQW
'DWH r&fste@ient cas enregistrés, selon les logiciels des laboratoires, entre le

premier janvier 2000 et le premier octobre 2014,

- Siege de la Iésionles localisations vulvaire, vaginale ou périnéale ont été retenues,
sélectionnées selon les critéres dpiite des logiciels des laboratoires,

- Diagnostic: les carcinomes et mélanomes (tumeurs les plus fréquentes) ont été exclus
dans un premier temps, puis les diagnostics de tumeurs mésenchymateuses ont été
retenus,

- Matériel analysable pour chacun des dodsiUV VpOHFWLRQQpV j OYDLGI
laboratoires, la présence de matériel analysable (au moins une lame HES interprétable
ou un bloc) était requise.

/IHV GRVVLHUV VpOHFWLRQQpPpV SRXYDLHQW podient RULJI

correspondre des cas extérieurs communiqués pour avis.

Les criteres de non inclusion: nous avons exclu, aprés recherche informatique, les
WXPHXUV GH QDWXUH pSLWKpOLDOH PpODQLTXH HW O\PS

de matériel disponible. Ont &gment été exclues les tumeurs périnéales masculines.

La recherche des cas a été réalisée grace aux logiciels de chaque labolejairel
Diamicau CHU et ldogiciel Infopatha OTLQVWLWXW %HUJRQLp (OOHV RQV
codes lésionels sélectionnant la localisation (périnée, pelvis, vulve et vagin), le type de
prélevement (piéces opératoires, excluant les biopsies et les prélevements cytologiques) et la

période (de 2000 a 2014). Ainsi, des tumeurs ayant pu étre sélectionnéesmnigttial



remplissant les criteres de localisation et de type histologique, ont pu secondairement étre
exclues car survenues chez des hommes ou secondairement reclassées en tumeurs
carcinomateuses, mixtes ou mélaniques ou enfin, impossibles a analyser isec@mdgar

manque de matériel.

B. Démarche diagnostiqueet technigues complémentaires

Tous les cas ont été revus en double lecture par deux observateurs (Marion Marty
directeur de la theset Marie Dilly, porteur de la the}e seules les données clinies étaient
connues (age de la patiente, taille de la Iésion, localisation).

3RXU OHV FDV GTIDYLV OH GLDJQRVWLF UHWHQX FF
effectuée initialementlétaillée sur le comptegendu anatompathologique enregistré dans le
logiciel de laboratoite a été comparé au diagnostic initial proposé par le pathologiste
GHPDQGDQAW. DIJ®RVYWLF pYRTXp GDQV OH FRXOduLHU GTHQ)

Le diagnostieffectuéors du travail de relecture (diagnostic définiéifftécomparé dans
un second tempau diagnosticetenu

Quelques cas ont nécessité une analyse immunohistochimique ou moléculaire
FRPSOpPHQWDLUH DILQ GTpWD\HU OH GLDJQRVWLF

Les cas posant probleme lors de cette relecture ou en cas de discavearneeiagostic
reteny ont été revus par un pathologiste expert dans les lésions des tissus mousNRrhkdan
Coindre, Institut Bergonié).

Enfin, concernant les cas originaires des deux centres (Institut Bergonié et CHU), les

diagnostics de relecture ont étérgmarés aux diagnostics initiaux.

Seules lesnalyses immunohistochimiqué&spDOLVpHY DX FRXUV GH OfpW
Elles ort concerné 14as.Les anticorps, les sources et les dilutions sont détaillés dans le tableau
2. Les analyses immunohistochgques ont été réalisées au CHU et pour certaines, plus
VSpFLILTXHV j OTLQVWLWXW %HUJRQLpP



Anticorps/Molécule Source Dilution
CD34 (QBEnd10) Leica 3UrW j OfH
CKAE1/AE3 Dako 1:150
Ki-67 (MM1) Novocastra 1:25
C-Myc (Y69) Epitomics 1:100
Desmine (D33) Dako 1:100
Caldesmone (FCD) Dako 1:200
P16 MTM pure
P53 (DG7) Dako 1:100
S100 (polyclonal) Dako Pure
HMB45 (HMB45) Dako 1:100
Récepteurs progestérone (PgR 636) Dako 1:200
STAT6 (YE361) Abcam 1:1000
RB1 (G3245) BD Pharningen 1:300
EMA (E29) Dako 1: 600
P63 (4A4) Dako 1: 1000
INI1 (BAF47) BD TransductionLaboratories| 1: 30
CK7 (OVTL 12/30) Dako 1:100
Récepteurs Oestrogenes (1D5) Dako 1:200
CD10 (56C6) Novocastra 1:100
BRG1 (EPR3912) Epitomics 1:50

Tableau 2: Anticorps utilisés lors des techniques immunohistochimiques

Des techniques deiologie moléculaireont également été réalisées lors de cette étude

utilisant:

- desWHFKQLTXHV GYTK\EULGD WL R Qetharchie & deatr@ng®rights/ F H ¢

de CMYC (lésion vasculaire atypique), JAZF1 et YWHAE (sarcome du stroma
endométrial), PLAG1 (lipoblastome), EWSRIVDUFRPH GYf(ZLQJ

translocation

t(17;22) (dermatofibrosarcome)

MDM2/CDKA4 (liposarcome bien/défférencié),

UHFKHUFKH

- PCRséquencageexon 3 du gene de [Bcaténine (tumeur desmoide), exon 11 du gene

KIT (tumeur stromale),

GITDPSOLIL



- deRT-PCR: recherche des transcrits de fusion de PAKHR (RMSA), SYFSSX
(synovialosarcome), EWSRWTL1 (tumeur desmoplasique a pesiteellules rondes)
UHFKHUFKH GIYDPSOLILFDWLRQ GH 0'0 &". OLSRVDUF

&HV DQDO\WVHYV RQW pWp UpDOLVpPHV j O, QVWLWXW %HUJRF

CHU de Nice, Unité de génétiqgue somatique des tumeurs solidesR&detour).

[Il. Résultats

A. La population étudiée: caractéristiques cliniques

Au total, les logiciels ont permis de sélectionner 263 dossiers. La sélection définitive
retient 255 patientes i O, QVWLWXW %HUJRQLp HW  IDsXuBet8 +XI
SDWLHQWH DWWHLQWH GYXQ PpODQRPH HW GHX[ WXPHXI
GHX[ FDV QYD\DQW SX rWUH UHYXV HQ OTDEVHQFH GH PDW
antérieur a 2004, adressés au CHU, et dont le maté&téldetruit) et un cas dont le diagnostic
définitif était un carcinome GHU). Les caractéristiques cliniques de la population sont

résumées dans le tableau 3.

Bergonié CHU
Nombre de cas 188 67
Age moyen 44,9 (390) 41,9 (0,6677)
Taille tumorale (cm) 6,3 (0,423,5) 2,8 (0,319)
Localisation vulvaire 111 (59) 41 (60,3)
Localisation vaginales 58 (30,9) 21 (31,3)
Localisations pelviennes/périnéale 15 (8) 5(7,4)
Localisations autres 4(2,1) 0
(vulvo-vaginales, vulveF U X U D Q

Tableau 3: Caractéristiques de la population
/HV UpVXOWDWY VRQW H[SULPpV HQ PR\HQQH YDOH>

nombre (pourcentage) pour les autres valeurs.

Parmi la population, des enfants sont présents HQIDQWY GYkJH LQIpULH>
ans a Bergnié et 9 au CHU.
1RXV DYRQV SHX GTLQIRUPDWLRQ WKést oinu® pdal. & D W L F

tumeurs de la série Bergonie, parmi lesquelles 52 tumeurs sont bien limitées. Dans la série du



CHU, les limites sont connues pour 6 tumeurs, toutes limeitees. Cette information,

fondamentale de facon générale en anatpathologie et particulierement pour ces tumeurs, a
souvent manqueé.

B. Démarche diagnostiqgue étudeimmunohistochimique et analyse
moléculaire

Le diagnostic anatompathologique initiala nécessité, pour la majorité des cas, des
investigations immunohistochimiques (IHC) et/ou de biologie moléculaire (BM). Le nombre
de cas ayant nécessité ces techniques complémentaires est résumé dans le tableau 4. Ainsi, dan
le tableau et concernant lagisdiagnostiquesdresse ] OTLQVWLWXW %HUJRQLp

- O71,4&HVW OTpWXGH LPPXQRKLVWRFKLPLTXH HIIHFWX
SDWKRORJLVWH GHPDQGDQW OfDYLV

Of,+&VW FHOOH HIIHFWXpH j OT,QVWLWXW 9%GHDIRYLp

of,+&VW FHOOH HIIHFWXpH j OD UHOHFWXUH GHV FDV
Pour des facilités de lecture du tableau, pour ¢tes internesj OfLQVWLW

OLPPXQRKLVWRFKLPLH UpDOLVpH SRXU OH GLDJQRVWLF
relecturH | Of,+&

/ID %0

FRUUHVSRQG DX[ DQDO\WHYV PROpPFXODLUHV UpL
SRXU UPpSRQGUH |

OD GHPDQGH GYDYLV DXFXQH DQDO\V

laboratoires extérieurs), la BM 2 correspond aux analyses nailés effectuées lors du temps
GH OfpWXGH

Bergonié Immunohistochimie Biologie moléculaire
IHC 1 IHC 2 IHC 3 BM 1 BM 2
Avis diagnostiques 93 (52,2) | 161(90,4) | 13(7,3) | 31 (17,4) 2(1,1)
(n=178)
Cas internes(n=10) 2 (20) 0 1 (10) 0

Tableau4: ,PPXQRKLVWRFKLPLH %LRORJLH PROpPpFXODLUH SRX
Les résultats sont exprimés en nombre (pourcentage).

Parmi lesavis diagnostiquedJHo XV | O L Q V \ineWwtxoe/IHG HitlaldRRQuL ¢héja
réalisée pour 52,2% des cas adress80,4% ont nécessité une étude IHC pour poser un

diagnostic définitif répondant ® D GHPDQGH GY{DYLV HW F D ¥me R



analyse durant notre étude. QRWHU T XrEameDVp @H H[FOX DX WHUPH G#F
investigationsmmunohistochimiques.

Trente et un des 178 cas (17,4%) communiqués pour avis ont nécessité une analyse
moléculaire au moment du diagnostic initial. Deux cas ont nécessité une analyse moléculaire
FRPSOpPHQWDLUH DX PRPHQW GH OYpWXGH

Pour les 10 cas internHV | OfLQ VRMQAW XEWQPpPILFLp GIXQH pWXGH
diagnostic inital DXFXQ QTD QpFHVVLWp GIYDQDO\WH FRPSOpPH(
seul cas interne a été analysé sur le plan moléculaire (cas FVRBBSA, RFPCR positive
pour le trav FULW GH IXVLRQ VSpFLILTXH GX 506% DXFXQH
GHPDQGpH DX PRPHQW GH OfTpWXGH

Concernant lesas du CHU la présentation du tableau est similaire.

CHU Immunohistochimie Biologie moléculaire
IHC 1 IHC 2 IHC 3 BM 1 BM 2

Avis diagnostiquegn=2) 0 2 (100) 0 0 0

Cas internes(n=65) 15(23,1) | 1(1,5) 0 1(1,5)

Tableau 5: Immunohistochimie/Biologie moléculaire au CHU
Les résultats sont exprimés en nombre (pourcentage).

IHV FDV GIDYLV HW GHV hé&dssitdQeHtudgHNC poXr & + 8
OfpWDEOLVVHPHQ@YWL@WXD®L  BIWQ) KRWOWELRXO FDV LQWHUQH OR
PROpFXODLUH QYD pWp UpDOLVpH DX PRPHQW GX GLDJQF
nécessité une analyse moléculaire (reehkrH GH UHPDQLHPHQW GH 3/$* GDQ
lipoblastome DQDO\VH UpDOLVpPpH j 1LFH TXL VfHVW ILQDOHPH!

$ QRWHU TXIXQ FDV GH FDUFLQRPH D pWp H[FOX DX
LPPXQRKLVWRFKLPLWXEHANMKQFIWVYDILMYIDL SRXU XQH WXPHX
pour lagquelle le diagnosticde MPNSDYDLW pWp UHWHQX HQ UpSRQVH j O
OfpWXGH OH GLDJQRVWLF GH FDUFLQRPH VDUFRPDWRYV

complémentaire et adirmation par Mr Coindre.



C. Les diagnostics

1. Description de la série

La série compléte retient 255 tumeurs WXPHXUV SURYHQDQW GH Of

67 tumeurs provenant du CHU de Bordeaux. La série est représentée dans le tableau 6.

LescasRQW pWp GLIIpUHQFLpY VHORQ TXYLOV SURYHQDLHE

GIDYLV RX GH SURXE®Q®d® Bdins. QW KBWHYH DX DV GH Of
%HUJRQLp FRUUHVSRQGHQW j GHV GHPDQG HriGifedent vV DO
GH FDV SURYHQDQW GH OfpWDEOLVVHPHQW OHV DYLV QF

Pour ces 255 cas nous avons répertorié 53 types histologiques que nous avons regroupés

en4 catégories :

«tumeurs spécifiquete site(S)» : tumeurs mésehymateuses spécifiques de la région
vulvo-vaginale (AFC, AMFB, PSFE et AMP | QRWHU OYDEVHQFH GH )9
dans notre série). Elles représentent 127 des 255 cas (49,80 V{IDJLW GH OD
la plus représentée dans les deux laboratoigs G HV FDV j O, QVWLW)
(46,3%) et 40 des 67 cas au CHU (59,7%). Ces tumeurs génitales mésenchymateuses
bénignes étant correctement décrites depuis les années 2000, nous avons considéré un
certain nombre de synonymes parmi les diagnosticsuritiainsi, ont été considérés
comme PSFE les termesfiBrome molluscum, fiborome pendulum, fibpapillome,
acrochordory,

« tumeurs ubiquitaires (U)» : tumeurs mésenchymateuses bénignes pouvant se
GpYHORSSHU HQ GIDXWUHV ORHE BlleymprétaRteny67\d&sQ V \
255 cas (26,3%) j OT,QVWLWXW %HUJRQLp HW DX &
tumeurs malignes (comprenant les rhabdomyosarcomes notés MR dans le tableau
complet en annexe) (IMgoncernant 48 cas (18,8%) dont seulement 3 au (@890)

et 45 a Bergonié (23,9%),

tumeurs de malignité intermédiaire (Mikatégorie la moins représentée. Elles
représentent 13 des 255 cas au total (5,1%) ] OT,QVWLWXW %HUJRQL
extérieurs, et 1 au CHU (1,5%).



Nombre Provenance Diagnostics

Extérieurs | Locaux S U M Mi
Bergonié| 188 | 178(94,7)| 10 (5,3) | 87 (46,3) | 44 (23,4)| 45 (23,9)| 12 (6,4)

CHU 67 2 (3) 65 (97) | 40(59,7) | 23(34,3)] 3(45) | 1(1,5)

Total 255 | 180 (70,6)| 75 (29,4)| 127 (49,8)| 67 (26,3)| 48 (18,8)| 13 (5,1)

Tableau 6: Description de la série
Les résultats sont exprimés en nombre (pourcentage).

La proportion totale des tumeurs est représentée dans le diagramme en secteur (Figure 1).

Tumeurs

13

m Spécifiqgues = Ubiquitaires Malignes = Malignité intermédiaire

Figure 1: Diagramme en secteur. proportion totale des tumeurs de la série

Les vakurs sont exprimées en nombre.

Les «tumeurs spécifiques de site sont détaillées dans le tableau 7, ainsi que leur
UpSDUWLWLRQ VHORQ OHV GHX[ FHQWUHV $ QRWHU TXH
caractériser précisément, ont été dmgjiquées «umeurs stromales génitales bénignes
(TSGB)2 ORUV GX GLDJQRVWLF UHWHQX DX WHUPH GH OfpW.:



« Tumeurs spécifiques desite »
AFC AMFB AMP PSFE TSGB
Bergonié (n=87) 27 (31) 16 (18,4) | 12(13,8) | 29(33,3) | 3(3,4)
CHU (n=40) 3(7,5) 2 (5) 0(0) 35 (87,5) 0
Total (n=127) 30 (23,6) | 18(14,2) 12 (9,4) 64 (50,4) | 3(2,4)

Tableau 7: Effectif par catégorie de «tumeurs spécifiques desite » par rapport au
nombre total de «tumeurs spécifiques desite»
Les résultats sont exprimés en nombre (potesge).

La proportion totale des tumeurs spécifiques de site est représentée dans le diagramme en
secteur (Figure 2).

Tumeurs spécifiques de site

3

» PSFE= AFC = AMFB = AMP = TSGB

Figure 2 : Diagramme en secteur. proportion totale des tumeurs spécifiques de site de la série

Les valeurs sont exprimées en nombre.

Ainsi, le PSFE estaWXPHXU OD SOXV IUpTXHPPHQW UHQFRQW
CHU (représentant respectivement 33,3 et 87,5% des tumeurs spécifiques de 6itBH03 HV W
OD WXPHXU OD SOXV UDUH UHSUpVHQWDQWXQ $0GHY{ b Dp
GLDIJQRVWLTXp DX &+8 GXUDQW OH WHPSV GH OYfpWXGH

Parmi lestumeurs ubiquitaires les deux types histologiques les plus fréequemment
UHWURXYpV GDQV OD VpULH GH OT,QVWLWXW %HUJRQLp V



et les hénhangiomes (respectivement 12 et 5 cas soit 27,3 et 11,4% des tumeurs ubiquitaires).
Dans la série du CHU, 8 cas correspondent a des hémangiomes (34,8%), 4 cas a des lipomes
(17,4%) et 3 & des Iéiomyomes (13%).

Concernant lesumeurs malignesdans la sériade Bergoni€ les diagnostics les plus
fréquemment retrouvés parmi les 45 tumeurs sont

- onze (244%) sont des sarcomes inclassés,

- huit (17,8%) sont des lIéiomyosarcomes,

- sept (15,6%) sont des rhabdomyosarcomes tous types histologiques confondus,

- quatre 8,9%) sont des liposarcomes (bien ou dédifférenciés),

- et enfin trois (6,7%) sont des sarcomes épithélioides.
Au CHU, trois tumeurs malignes sont diagnostiqué2déiomyosarcomes et un liposarcome

myxoide.

Dans la catégorie désmeurs a malignité intemédiaires DX WHUPH: GH OfpWXC
- sept sont des tumeurs musculaires lisses a potentiel incertain, en raison de leur taille (>
FP SRXU FDV RX GH OfLQGH[ PLWRWLTXH
- les autres cas sonun hémangiopéricytomeune tumeur stromaleune prolifératn
vasculaire atypique en territoire irradién fibroblastome a cellules géantes et deux lésions
myofibroblastiques difficiles a caractériser (tumeur myofibroblastique inflammatoire ou

sarcome myofibroblastique inflammatoire de bas grade).

2. Données clinques

Dans la sérielu CHU, représentant une population de consultatitoukvenant» (97%

des cas internes) et tres peu de cas adressés pour avis, nous avons cherché quel était le diagnost
FOLQLTXH GYHQYRL SURSRVp [/H\sdilaDtd QeRIeMhESPOUFE DeFL T X
67 cas (92,5%)

- polypepour 30 des 62 cas (48,4%),

- massenoduleoutumeurpour 17 des 62 cas (27,4%),

- kystepour 10 des 62 cas (16,1%),

- angiome, hemdymphangiome ou lymphangiome kystique pour 4 des 62 cas (6,5%)

(confirmés microscopiguement),

- enfin, le diagnostic de schwannome était proposé cliniguement pour un cas (1,6%)



(confirmé microscopiquement).

3. Corrélations diagnostiques sur les avis

/D VPULH GH Of,QVWLWXW %HUJRQLp pW D C¥\advéssésv P D N

pour avis (94,7%), nous avons comparé le diagnostic proposé par le pathologiste initial

(diagnostic validé sur son comgtendu ou hypothése diagnostique principale proposée sur le

courrier accompagnant le prélevement) au diagnostic retetg® RQVH j OD GHPDQCGC

La méme démarche a été effectuée pour les trois avis diagnostiques du CHU.

Pour faciliter la comparaison nous avons établi une correspondance chiffrée explicitée ci

dessous

0: correspondant a des diagnostics strictementiigiges,

1: correspondant a un diagnostic de tumeur bénigne mais de¢ypeudifférent apres

avis,

2 : correspondant a un diagnostic de tumeur maligne mais deygpaudifférent aprés

avis,

3: tumeurs classées malignes initialement, reclassées béagassavis,

4 : tumeurs classées bénignes initialement, reclassées malignes apres avis,

5 : correspondant a toutes les autres situations (plusieurs diagnostics évoqués
(malin/bénin), tumeurs de malignité intermédiaire),

NR : correspondant aux cas pour B XHOV OH GLDJQRVWLF LQLW
GLDIJQRVWLTXH SULQFLSDOH QYfpWDLHQW SDV UHQVHL
Le tableau &t la figure 3llustrent ces comparaisons.

Catégoriesde Bergonié CHU Total
comparaison
0 55 (30,9) 1 (50) 56 (31,1)
1 52 (29,2) 1 (50) 53 (295)
2 13 (7,3) 13 (7,2)
3 17 (9,6) 17 (9,4)
4 3(1,7) 3(1,7)
5 12 (6,7) 12 (6,7)
NR 26 (14,6) 26 (14,4)
Total 178 2 180




Tableau 8: Corrélation diagnostics avis/diagnostics retenus (définitifs)
Les résultats sont exprimés en nombre (pource)tag

Corrélations diagnostiques

Catégories de comparaison
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Figure 3: Histogramme: corrélations diagnostiques (totales)
Les valeurs sont exprimées gourcentage

ConcernantlaVvpULH GH O YL Q Vawwdnwixiavcediaghdstiquée pxacte entre le
diagnostic proposé par le pathologiste initial et leydastic retenu apres avis est de 30,9%.
3RXU GHV GLVFRUGDQFHYV PLQHXUHYVY OHV FKLITUHV V{pO«
FDWpJRULHV HW /IHV GLVFRUGDQFHY GLDJQRVWLTXHYV
1,7% pour les catégories 3 et (QILQ GHV FDV DGUHVVpV SRXL
accompagnés de proposition diagnostique.

Pour lesdiscordances mineures
- dans lacatégorie 1(53 cas): 40 étaient des TSGB, dont 2 AMR 13 étaient des tumeurs
ubiquitaires (dont 6 Iéiomyomesparmi lesA0 TSGB, 20 étaient adressées avec un diagnostic
GH WXPHXU VSpFLILTXH GH VLWH GfXQ W\SH GLIIpUHQW H
précision.
- dans lacatégorie 2(13 cas): 5 cas étaient desisomes inclassés (adressés corfXET,
mélanome/PECome, RMS pléomorphe et prolifératiasculaire atypique) liposarcomes
dpGLIIpUHQFLpPpV O 1X&6 PGRWWOH W PE®HD X W éldhyesareéhds/ 0 6
(dont un adresseomme carcinome sarcomatoide), 2 rhabdomyosarcomes dpiéoumnmorphe



HQ WHUULWRLUH LUUDGLpP HW OfYDXWUH DGUWHVVp SI

hémangiopéricytome et un dermatofibrosarcome

Pour lesdiscordances majeures
- dans lacatégorie J17 cas): 8 cas ont été finalement classéE¥BBdont3 PSFE etl AFC
avec atypies cytwcléaires OHV GLDJQRVW LRRMSE HaYRigetd \8achrieQ W
(reclassés en PSFE avec atypies), un DFS reclassé en AFC, un LMS myxoide reclassé en AMP,
une GIST/Sarcome du stroma endométrial et un LPS reclassésks, &vun AFC transformé
(AFC retenu finalement apres avis aupres du Pr Fletcher).
Neuf cas de la catégorie 3 étaient finalement teseurs bénignes ubiquitairegt les
GLDJQRVW Lé&alenty§rid<Q B Rihgiosarcomes2 (reclassés hyperplasie enddihié
papillaire et un en granulome pyogdque), 3 LPS (reclassés lipomébrolipome et
lipoblastome), 1 tumeur stromale (reclassée LM), 1 LMS de bas grade (reclassé LM), et 1
sarcome fibremyxoide de bas grade (reclassé périneuriome).
- enfin les 3diagQ R V W L F \deGatatdgofiR 4sont : 1 AMP et 1 angiomyxomeeclassés
tousdeuxHQ /06 GRQW OfXQ P\[RwWGH HW |D ¥Wmielr\atyigse ROLI)

épithélioide et a cellules fusiformes, suspecte de maligmpt le Pr Fletcher.

Pourla série du CHU FDV GIDYLV DYDLHQW JpV@p DPRFPP X QLG KF
identique (PSFE), un autre avec une discordance mineure (Iésion bénigne non spécifiée classée
en AFC). Le dernier cas avait été communigué comme tumeur maligne, aveguostic de
03167 LQLWLDOHPHQW HQ U p SIiedagnbdsjiccaixindhie @ héle@BehHD Y L V
pWp UHWHQX DX WHU RKEté&elu Oflps8rkGH HW OH FDV

4. Corrélations diagnostics retenus initialement dans chaque
centre/ relecture lors dutravail de these

Nous avons comparé les diagnostics retenus dans chacun des centres (cas internes aux
pWDEOLVVHPHQWY HW DYLV DX[ GLDIJQRVWLFV pWDEOLYV

DansOD VpULH GH Of,®kdendr® WerbidrekblecRI@,L1p8les 188 cas
présentaient une corrélation diagnostique parfaite (les diagnostics sont strictement identiques).
Trente ont posé problemeyarmi eux 14ont nécessité une analyse immunohistochimigtie

une analyse moléculaire a étaliséepour 2 autres cas. Parmi ces &k problématiques et



apres les techniggs complémentaires réalisée&l@nt un secondairement exclosit nécessité
GIrWUH UHY XV S Btgade-Dr3gock RduuE ¢ relecture) pour confirmer le
diagnostt.
Parmi ces 3@as problématiques
- pour 20 cas, les diagnostics retenus initialement et de relecture sont finalement
semblables,
- pour 3 cas |&™°relecture a permis de préciser le diagnostic (ou la famille Iésionnelle)
lorsque deux diagnostics (owp) étaient proposeés lors du diagnostic retenu,
- FDV QYHVW SDV pYDOXDEOH FDU OHV WHFKQLTXH\
contributives,
- SRXU FDV OD UHOHFWXUH QYD SDV SHUPLV GH GLVYV
|ésion a été claseéen aimille lIésionnelle (TSGB),
- et enfin pour un cas, le diagnostic retenu de probable sarcome du stroma endométrial a
été redressé en sarcome incladd®) OYDEVHQFH GYDQRPDOLH PROPpPF
Ces 10 derniersas sont détailkdans le tableau 9.

Numéro du cas Diagnostics retenus initialement Diagnostics
(Bergonié) relecture
GJ 602 AMP/AMFB AMP
HM506 TSGB AFC
JT831 Lipome a cellules fusiformes/pléomorphes/AFC TSGB
KC3 Angiofibrome remanié/périneuriome Périneuriome
HB601 AFC avec dystrophies nueli#es Non évaluable
GS344 AMFB TSGB
GS876 AFC TSGB
GU943 Angiofibrome peu cellulaire TSGB
GT548 Fibrome VP, proche de AFC mais moins cellulairg TSGB
moins vascularisé
GR401 Sarcome a petites celés ovalaires peu diffrencié| Sarcome inclassé
pouvant éventuellemerorrespondre an sarcome di
stroma endométrial

Tableau 9: Différences diagnostiques mineuresdiagnostics retenus/diagnostics
relecture
Ces diagnostics étant finalement identiques (catégorie Ojjuamsimentavec une

discordance mine@r (catégorie 1)nous pouvons considérer gle corrélation diagnostic

retenu/diagnostic relecture est de 100%.



Parmi les cas exclus secondairement, 2 faisaient partie des cas ayant posé des problemes
diagnostiques au moment de & felecture ils corespondent a des diagnostics de mélanome
et myoépithéliome, secondairement confirrdda 2™ relecture pour le myoépithéliome et

apres IHC pour le mélanome.

Concernanla série du CHU les résultats sont représentés dans le tableau 10, comportant
les 65cas internes et les 2 avis. La méme correspondance chiffrée que précédemment a été

utilisée.

Catégoriesde Nombre de cas
comparaison

0 61 (91)

1 6 (9)

2 0

3 0

4 0

5 0

Total 67

Tableau 10: Corrélation diagnostics retenus (CHU)/diagnostics relectie
Les résultats sont exprimés en nombre (pourcentage).

Quatrevingt-onze pour cent des cas ont présenté une corrélation diagnostique parfaite
entre les diagnostics retenus initialement et les diagnostics de la rete8fgrdes cas ont
présenté des dismdances mineures

Seuement FDV RQW SRVp SUREOgPH HW RQW QpFHVVLW
&RLQGUH QpFHVVLWDQW SRXU GHX] GIfHQWUH HX]|
immunohistochimiques (EMA, AEAE3, P63, pS100, INI1 et HMGA2) et de biologie
moléculaire (recherche de remaniement du géne PLAG1 par technique de FISH). Parmi ces
trois cas, un a été secondairement exclus (diagnostic de carcinome sarcorisiddgance

mineure type malin/maljme figurant pas dans le tableatdeissus



V. Discusson

A. Comparaison des séries sur les deux sites (Institut Bergonié/CHU
Bordeaux)

Le sujet de notre étude ne concerne que des femme® ReésH Q Q H \Au @ifdad Hes
deux sites (institut Bergonié et CHU de Bordeguxsont globalement équivalentes,
respectiement de 44,9 et 41,9 ans.

Leslocalisations tumoralegtaient initialement préétablies, la sélection portant sur des
tumeurs vulvaires, vaginales ou pepérinéales. Les résultats montrent que la majorité des
tumeurs sont de localisation vulvaire daies proportions équivalentes j O1,QVWLW
Bergonié et 60,3% au CHU.

/ID VpULH GH OF, Q \conktiiéeWw % HSDRIQGHWHBWPDQGHYV GID°
GH ODERUDWRLUHY H[WpULHXUV QDWLRQDX[ GIDXWUHV
série du CHU est majoritairement constituée de cas internes (97%), correspondant a des
SDWLHQWHY SULVHV HQ FKDUJH GDQV OfLQVWLWXWLRQ F
permettant de mieux définir la fréquence et la répartition réellessdermeurs.

La série compléte comprend majoritairement ddameurs spécifiques de site ou

tumeurs stromales génitales bénignes (49,8% des cas), également majoritairement représentées

dans les 2 sites j O, QVWLWXW %HUJR Q Lnotid ¥tude, le PSKE &t 8 'D
la tumeur bénigne la plus fréquente, la plus représentée dans les deux sites, les pourcentages
VIipOHYDQW UHVSHFWLYHPHQW | %YHUJRQLp HW

la «tumeur spécifique de sitela plus rarereprésentant 13,8% des TVV mésenchymateuses a

O %titQt Bergonié (et aucun cas daassérie du CHU). Ces proportions sont difficiles a
comparer a la littérature, les études ayant porté sur les TVV mésenchymateuses étant peu
QRPEUHXVHV [/1pVgag6 et oB(bR) Odfr&uexehalement une majorité de PSFE
(62%) de méme que celle de Dreux etco. (3®8) 1pDQPRLQV GDQV FHV GHX]|
QYHVW SDV OD WXPHXU OD SOXV UDUH SXLVTXYLO UHSUpV
GIDXWUHV pWXGHV WHOOHYV T(& Hin& Hu@ ®étwirds et oty &G K03 DJIH
est, au contraire, la TVV mésenchymatelaseplus représentée, respectivement 30% &t 60

(parmi les TVV spécifiques de sjte

Les données sont différentes quant aumReurs malignes TXDVLPHQW GTHQV
VRQW LVVXHV GH OD VpULH GH OT,QVWLWXW %HUJRQLp &
des deux centres et égaleme& DU OD SURYHQDQFH GHV FDV OHV FD\



sont a 94,7% des avis diagnostiques, souvent complexes. La deuxieme série reflete le
recrutement hospitalierteut-venant» du CHU ou les sarcomes sont rarement pris en charge
ainsi, les ésions y sont principalement bénignes.

Les tumeurs malignes les plus représentées au sein de notre étude sont

- GDQV OD VpULH GH O 1le® Wurhyasarddomesd H1Y BRoY kep les

rhabdomyosarcomes (13,3%),

- dans la série du CHUes léiomyosarcomd® des 3 cas).
Dans une étudde Curtin et co. le sarcome le plus fréquemment retrouvé dans cette méme
région est également le Iéiomyosarcome (13 cas sur 24 sajo@hpde méme, dans une
étude de Peters et gdarmi68 sarcomes vaginaux] €taient des léiomyosarcomés).
3DUPL OHV UKDEGRP\RVDUFRPHYV GLDJQRVWLTXpV GH'
guatre sont desNASE (dont trois de type botryoide, correspondant au sarcome vaginal le plus
fréquent, bien que rafé6)) et deux sont des RMSA. Cessultats sont similaires aux données
de la littérature, qui montrent que les RMSE sont plus fréquents en régiorvagivale que
les RMSA(67)68). Un cas de RMSIlgomorphe a volontairement été considéré comme une
tumeur maligne @utre? FDU GYRULJLQH GLIIpUHQWH GHV 506 SUpF
enterritoire irradié.

Des similitudes sont également retrouvées entre les deuxcsitesrnant lesumeurs
ubiquitaires OHV GHX[ W\SHV KLVWRORJLTXHYVY OHV SOXV IUpTX
sont les léiomyomes (27,3%) et les hémangiomes (11,4%) et au CHU, les hémangiomes
(34,8%), lipomes (17,4%) et Iéiomyomes (13%). De la méme maniere, ces frégsenices
retrouvées dans la littérature, le Iéiomyome étant la tumeur mésenchymateuse bénigne non
spécifique de site la plus fréquemment retrouvée en région vaginale et vhi){ES).
/ITKpPDQJLRPH HVW UDUHPH Q W68 IpdFsLpavidi [es(@ HémdrigiR@esYd¥ O Y D

notre étude, 5 sont de siége vulvaire.

B. Démarche diagnostique

Nous avons répertorié les analyses complémentaires (IHC et BM) réalisées a chaque étape
et nous les avons réparties aux différents temps diagnostiques.

PourlesDYLV DGUHVVpV | O(fer@ikokvVunv¢asVeurddeiu (bR,2%) mvait
EpQplLFLp G IHCQéhligeR/paGlel pathologiste initial. Aucune analyse moléculaire
QIDYDLW pWp HIIHFWXpH GDQV OHV ODERUDWRLUHV HI[V
nécessitant un plateau technique adaf@éplus souvenimis en place dans les centres
spécialiVpV 3RXU UpSRQGUH DX[ GHPDQGHV GIDYLV GH



complémentaire, et de BM dans 17,4% des cas. Pour cette méme démarche diagnostique
UpSRQVH j OD GHPDQGH GYDYLV KXLW FDV RQW pWp W

nationaux et internationauxs au Pr Fletcher aux Etatiis, 1 a I'Institut de Pathologie des
Forces Armées a Washington (AFHDr Tai), 1 au Dr Rancheséince au Centre Léon Bérard
delLyonetlauDrTerrief DFRPEH DX 'pSDUWHPHQWWXROQPRINLRPGEH @ YV,
Gustave Roussy a Villejuf FHWWH GpPDUFKH LOOXVWUH GYDXWDQW
GH FHV WXPHXUV /D UHOHFWXUH ORUV GH QRWUH pWXGH
hauteur de respectivement 7,3 et 1,1% despoas confirmer, préciser voire réorienter le
diagnostic XQ FDV SDUWLFXOLHU D EpQplLFLp GIXQH UHFKHU
HQWUH OD GDWH GX GLDJQRVWLF LQLWLDO HW FHOOH C
GR401 O 1D QD evdaHt fvialenient négative, réorientant le diagnostic vers celui de
sarcome inclas3é

Pour lescas du CHU les données sont plus simples, la plupart d8sU&R QV QID\DQW
nécessit@e technique complémentair@insi un quart a nécessité une analy$@ au temps
GLDJQRVWLF HW XQLTXHPHQW XQ FDV GH GLDJQRVWLF C
WHPSYVY GH OfTpWXGH DILQ G Odds @HOBARAHdidghdstitfiRay WeL F L
lipoblastome, IHC HMGAZ2, recherclteremaniemers PLAGY).

AnRWHU TXH FHVY UpVXOWDWY QH SUHQQHQW SDV HQ F
HW OfXQ DX &+8 D\DQW QpFHVVLWp GHV LQYHVWLJDWLR
GLDJQRVWLFV DILQ GH OHV H[FOXUH GH OfpWXGH VHFRQG

C. Corrélations diagnosiques

1. Corrélation clinique - pathologie

La corrélation diagnostic cliniqu@iagnostic anatompathologique a, quant a elle, déja
été étudiée dans quelques études. Celles de Laskin @2)69), Bigby et co (9), Iwasa et
Fletcher(35), Magro et co(70) retrouvent ue majorité de Iésions se présentant cliniquement
comme des masses, des kystes de la glande de Bartholin ou des polypes. Ces résultats son!
similaires a ceux de notre étude ou la majorité des diagnostics cliniques sont des masses, kystes
ou polypes. Les dgnostics cliniques étaient renseignés pour une large majorité de cas (91,9%).

/TLPSUHVYVLR Q ak ©ta)@lbfakiMent Wonhe avec 61,3% de corrélation sur la
EpQLIJQLWpPp RX OD PDOLJQLWpP GH OD OpVLRQ 3RKXastOfLQV
LQGLVSHQVDEOH GYDYRLU DFFqV DX[ GRQQpHV FOLQLTXH



permettent parfois seules de trancher entre deux diagnostiGsfLQWpUrwW HVW PDN
GLDJQRVWLF GTDQJLRP\[RPH SURIRQG

2. Particularité des avis: concordances et discordances

&HWWH pWXGH QRXV D SHUPLVY GH FRPSDUHU OH GLDJ
GHPDQGDQW OfDYLVY DX GLDJQRVWLF UHWHQX HQ UpSRQ\

Dans la série, 180 des 255 cas étaient des déntdY G{DYLV GRQW DGUH
Bergoni€). Pour 56 cas les diagnostics sont strictement identiques (31,1%).

Le probléme principal posé aux pathologistes était de déterminer de maniere précise le
diagnostic GDQV SOXV G{XQ WtorésponGardt\ausaieyoriesl (29,5%) et 2
(7,2%) du tableau 8), le caractere bénin ou malin est correctement défini mais le diagnostic
GpILQLWLI QYfHVW SDV pWDEOL S Bpuientp BeHEaWqdR 1 20 H[D FV
(75%) sont des tumeurgreamales génitales bénignes (donc 2 AMP), et 13 sont des tumeurs
ubiquitaires (dont 6 Iéiomyomes). Plus de la moitié de ces cas (61,5%) étaient adressés avec un
GLDJQRVWLF GH WXPHXU EpQLJQH VDQV SUpFLVLRQ RX G
chiffres montrent que les pathologistes savent reconnaitre le caractéere mésenchymateux bénin,
et le caractére spécifique de site, mais que le typage précis reste parfois difficile. Parmi les 13
cas de laxatégorie 2QR XV UHPDUTXRQV TXY L @uiH]dsseWprecSdinéntGds| | L F X
lésions sarcomateusesFHFL UpVXOWH GTXQH SDUW GH OHXU UDUHYV
certains diagnostics, de techniques spécifiques, notamment moléculaires (analyses par FISH
pour confirmer le liposarcome dédifencié et écarter les hypothéses de PNET/Ewing).

Ces discordances, considérées commimeures peuvent néanmoins avoir des
conséguences : les conséquences sur le typage prétusngess bénignesont majeures pour
Of%$03 FDU OH ULVT Xkre & e thdiembr® diffekenH(®Xéfege large avec limites
saineet marge > 1cm) ; les discordances sur le typagtude=urs malignesnt égalementies

significations pronostiques et des indications thérapeutiques différentes.

Pour 20 des 180 avis (126 des cap les discordances entre les diagnostics sont
majeures. ,O VIDJLW G X Cabld&S IBdiéddorié Bladressés avec des diagnostics de
malignité : parmi eux, 8 cas ont été reclassés en TSGB, et 9 en tumeurs ubiquitadeses
casa pFHVVLWp OfH[SHUWLVH GX 3U JOHWFKHU /HV GLDJ
fréquents étantangiosarcome, liposarcome, léiomyosarcome et rhabdomyosarcome. Enfin et
GTIDXWUH SDUW S Ba¥ori® 4 abresde® connkel d€&sRDumeurs beesg(AMP,

angiomyxome, fasciite proliférative), le diagnostic retenu définitivement était 2



OpLRP\RVDUFRPHVY GRQW OfXQ P\[RWGH HW XQH WXPHX
aupres du Pr Fletcher.

&HV GLVFRUGDQFHV PDMH XU de/ddmnAnd&el déQddhsdgxiented é€nV O
termes de pravstic,de tratement et de suivi des patientasus remarquons que parmi ces 20

cas, 2 ont nécessité un avis expert international.

3. Comparaison: diagnostics retenusnitialement dans les 2
centresversusdi DJQRVWLFVY UHOHFWXUH WHPSV

&RQFHUQDQW OD VpULH &6 Heu® §eivhe/ dewetedtures (rfeléStR&Q 1 p
FRUUHVSRQGDQW DX WHPSV GH UHOHFWXUH GH OfpWXGF
restants problématiques) ont perrdis retrouver une correspondance diagnostique presque
parfaite (3 diagnostics précisés diagnostics reclassés dans la méme famille tumorale que le
diagnostic initiakt un diagnostic modifié devant la négativité des techniques complémgntaires
entre les chgnostics retenus et lesagnostics de la relecturel58 cas, soit84%, onteu une
FRUUpODWLRQ H[DFWH PRUSKR O R dinigXe-ton g emda@eNPapmiF H V Vv
30 cas(16%, dont deux cas secondairement exctlisgordants morphologiquemen ayant
suscité un doute diagnosti@au cours de la relecture 1, 86, Dnt nécessité des techniques
LPPXQRKLVWRFKLPLTXHY HW RX GH ELRORJLH PROPpPFXC
complénentaires et de la relecture dec&® par le Pr Coindre, la corresplance diagnostic
retenu/diagnostic relecture est finalemetsidérée comme parfaite (diagnostics identiques ou
discordances mineures).

Concernant la série du CHU, 91% des cas présentaient une correspondance
morphologique exacte et 9% présentaientdiesordances mineures (bénin/bénin). Parmi ces
cas discordants, deux ont été mosm@mé Pr Coindre et parmi eux, un seul et méme cas a
nécessité des techniques IHC et BM (non contributives pour ces dernieres) permettant la
PRGLILFDWLRQ GLDodmepétineal Eligolafide? I das secondaireaxeht
GH OD VpULH GX &+8 D pJDOHPHH@WCoDre tinel svialys® fH[ St
immunohistochimiqueeomplémentaire permettant le diagnostic de carcinome sarcomatoide
(diagnostic initih de MPNST) Ainsi, on peut considérer la correspondance diagnostic
retenu/diagnostic relecture comme parfaite (diagnostics identiques ou discerdarage).

Au total, dans 85,9%es casurles2sites OD FRUUpODWLRQ HVW SDUIDL
14,1% descas pour lesquels une discordance diagnostique ou un doute persistentt0%

nécessité des techniques complémentaires voire une releetxperi> permettant finalement



GfREWHQLU XQH FRUUpODWLRQ TXDVLPHQW Sphatfdite etWH SR
3,5% de discordances mineures).

D. &DV SDUWLFXOLHU GH OYfDQJLRP\[RPH SURI

Ce travaill a permis de revoir, sur un temps réduit, de nombreuses tumeurs
mésenchymateuses vulvaginales. Nous avons remarqué, particulierement en étudiant les
concorGDQFHY GLVFRUGDQFHY GLDJQRVWLTXHY VXU OHV FD\
difficile de différencier les TSGB les unes des autres. Le diagnostic précis de ces lésions reste
cependant peu utile a la prise en charge des patient€&sd[FHGMW LARIGO03 /H ULV®
principal étant de méconnaitre ce diagnostic, nous nous sommes intéressées plus
particulierement a cette entité.

'‘DQV XQ SUHPLHU WHPSV QRXV DYRQV pWXGLp OHV FD
retenu de maniere définitve (@WHUPH GH OfpWXGH SRXU pYDOXHU O€F
cadre des avisdans un second temps, nous avons recenseé les cas pour lesquels le diagnostic
était proposé par le pathologiste initial (diagnostic posé sur le caenude, proposé ou juste
&voTXp GDQV OH FRXUULHU GYHQYRL SRXU YRLU TXHO GLI
Ainsi QRXV DYRQV UHWHQX DXWXRWIDIHQVHPEZ G SO OfpW XC
SURYHQDQW WRXV GH OT,QVWLWXW %HUJR Qt,les 14 &Nitré&sR Q W
FRUUHVSRQGDQW j GHV GHPDQGHYV GYDYLV SDUPL OHVTX

- pWDLHQW DGUHVVpV DYHF OH GLDJQRVWLF GYf%$03

- 2 étaient adressés avec un diagnostic de tumeur bénigne (angiomyofibroblastome et
tumeur desmoide),

- 1 était adressé avec un diagimde tumeur maligne (Iéiomyosarcome, avec néanmoins
un doute sur une lésion pseesircomateuse).
$ OYLQYHRD/NH GIDYLV pWDLHQW DGUHVVpVY DYHF OH GLDJC
G 1 $ Q0 Parmi eux

- 15 ont été reclassés en tumeur bénigne adtte SGB(7 PSFE, 2 AFC, 2 AMFBet 4
tumeurs ubiquitaires3(léiomyomes dont & remanié» et 2 hydropiques, 1 angiome),

- 1 a été reclassé en tumeur maligi&@omyosarcome (myxoide),

-OHV GHUQLHUV D\DQW SHUPLV OD FRQILUPDWLRQ GX

Ces données montrent

- queOH GLDJQRVWLF G1$03 HVW SRUWp SDU HHWF X J& DQF

alors confondu dar@3,8%6 avecune autre tumeur bénignee(type TSGB dans 73,3%)



et dans6,2% avec une tumeur maligne (ici un kg&iposarcome myxoideont le
diagnostic est tres diffici)e
- TXH SDUPL OHV GLDJQ R MavdidggWosti¢ HwiH Qropvsé GFrsie3
pathologiste initial dans 72,7% des cas.
,O VHPEOHUDLW GRQF TXH OHV SDWKRORJLVWHV FRQQI
V 1 L O hcobtigntyatement, leur crainte principale étant-péet de le méconnaitre, ceci
étant probablement la cause principale des diagnostics par exces.
$ QRWHU TXH OHV  GLDJQ Brgidhiykomhes (§ahQpréritioh QUANL A X O p \
caractéere superthkLHO RX SURIRQG QYTYRQW SDV pWp FRPSWpV
3DUPL FHV FDV DXFXQ GLDJQR VonadasonCereBas3dsen@BGB F R
GRQW GHX[ FDV SRXU OHVTXHOV OH W\SH H[DFW GH 76"
en lébmyosarcome el cas a été diagnostigfibroblastome a cellules géantes (équivalent

de dermatofibrosarcome de Darier Ferrand).

E. Place des TSGB au sein des tumeurs vulvaires

Les tumeurs les plus fréquentes dans la sphére -walgimale sont les tumeurs
épthéliales, les tumeurs mésenchymateuses étant beaucoup plus rares.

Lors de la sélection des cas du CHU, représentant un recrutement de gynécologie
générale, nous avons comptabilisé la proportion des TVV mésenchynsgiausapport a la
totalité des TVVdiagnostiquées. Ainsi, parmi 851 TVV diagnostiquées entre 2000 et 2014,
seules 65 étaient des tumeurs mésenchymateuses soit 7,6%. Ce chiffréarediet® de ces
tumeurs, sur urecrutement hospitalier génémknant également en charge les patiesitda

Maternité

F. Placedes tumeurs vulvaires au sein des tumeurs
mésenchymateuses

$ILQ GYDYRLU XQH YLVLRQ SOXV JpQpUDOH QRXV DYF
localisations vulvevaginales au sein des tumeurs mésenchymatéusesurs peu frégntes)

Pour cela nous avons eu acces a la base de données du RRefs (Réseau de
Référence en Pathologie des Sarcomes) 1 H Wutil fdrigais de recueil et de gestion des cas
de sarcomes des tissus mous et des visceres, mis en place depui(divi€e réseau assure

une deuxieme lecture pour chaque nouveau cas de sarcome ou suspicion de sarcome, avec pou



objectifs une meilleure prise en charge de ces tumeurs rares et de diagnostic difficile et une
meilleure connaissance en termes d'épidémielal'anatomie pathologique et de biologie.

Ainsi, 21863 tumeurs mésenchymateusetetérépertoriées nationalement entre 2010
et 2014; parmi ellesjes TVV représentent moins @86 (616 tumeurs) du total et les TVV
mésenchymateuses 0,3% (72 cas). €effres illustrent le caractére rare de ces tumeurs et

expliquent les difficultés diagnostiques des pathologigtéy sontconfrontéq6).

G. Outils permettant la reconnaissance et classifications des TVV
mésenchymateuses bénignes

/IH IDLW TXH OHV WXPHXUV VSpFLILTXHV GH VitteWH SX
biologique est controvers@). Selon Medeiros et coO1$03 HW $0)% VHUDLHQW
ELRORJLTXHV ELHQ GLVWLQFWHY DORUV TXH OYDUWLFOI
tumeurs présentent de considérables similitmgiesoscopiques (28). Uneétude de Flucke et
co. affirme OH OLHQ HQWUH O 1 $l@&fusthormes elS& RHBS) efr tHioDvan{ une
origine génétique commune a ces 3 tumeurs, qui correspondraient au spectre d'une seule et
méme entité avec des variations morphologiques liées a la situation anatGfique

I THQMHX GLDJQRVWLTXH HVW GH UHFRQQDLWUH O
mésenchymateuses bénignes, qui ont un pronostic totalement bénin avec risque de récidive tres

faible voire nul apres exeré€B(4).

La difficulté diagnostique des TVV mésenchymateuses bénignes provient de leur rareté,
de leur grande v@té etde leurs similitudesvoire chevauchementsiicroscopiquey1),
particulierement pour les tumeurs spécifiques de site. Bien que leur histogénéese ne soit pas
connueDYHF FHUWLWXGH LO HVW VXJJpUp -épiifeiaDpddialiséS UR Y |
GX WUDFWXV JpQLWDO GLVWDO VYfpWHQGDQW GX FARO XWp
sonthormonaesensibles et expriment les récepteurs hormonaimsi les tumeurs spécifiques
de site sont positives pour les récepgeurOD SURJHV W p UR Q H1)H \M] B PSP /WU R
du CD34 et de la desmine esigalement comm@QH SRXU FHV WXPHXUYV
immunohistochimique peut donc étre utile pour classer ces tumeurs dans la bonne catégorie
« tumeurs spécifiques de sie PDLV QYHVW SDV GLVFULPLQDQWH SRX!
autres(3)(4).



Le contexte clinique peut également étre une aide au diagnostic, notamment pour
différencier le FVPP des autré¥'V mésenchymateuses bénignes, survenant chez des patientes
plus jeunes.

Le caractergorofond ou superficiel, encapsulé ou noimfiltrant ou bien limité sont
des caractéristigues majeures a prendre en compte dans le diagnostic de ces tumeurs, et son

notamment des alertes cliniques pour évoquer un AMP.

Le diagnostic précis de ces tumeurs congsiaiiteen une observation morphologique
DWWHQWLYH O¢Y,+& SRXYDQW DLGH @vdgc,dahsxethiksHdsaH Q W U +
nécessité de recourirua avis experf4) ; les analyses moléculaires ont en revanche une utilité
limitée.

Ainsi OTDQDO\VH PR &uSlanRe@\ed toloxakion hématoxyléesine et safran
est le prener temps diagnostique et getrfoissuffisant /HV FULWqUHV GfLGHQWLI
chaqee tumeur sont résumés dans le tableau 1, mais il existe parfois des chevauchements
rendant leur distinction délicate.

Le profil IHC est superposable pour certaings ces lésionet QfHVW GRQF S
discriminant pour le diagnostic des tumeurs spécifiquesitde Certains marqueurs sont
néanmoins utiles O7$)& H[SULPH IUpTXHPPHQW OH &' HW PRQW
RB1 O7%$0)% H[SULPH OBD$GBWHRVIWIBRVLWLI SRXU Of+0*$

Enfin, peu detechniques moléculairessont réellement utiles au diagic de ces
tumeurs spécifiques de sitt sont ainsi peu utilisées en routine. Deux analyses par FISH
pourraient étre discriminantes

- la recherche devéarrangement du géne HMGAI2ns lesAMP, car ce réarrangement
QTHVW SDdans ldp XHCQRBFE etM¥EB dans la grande majorité des cas
(4)(25)(26)27). Un réarrangement de HMGAZ2 a été mis en évidence par hybridation in
VLWX GDQV GHV FDV G1$03 GB UDVUK\D BBV GHVOGY
(20),

- la recherchal f\tnomalies portant sur la région chromosomitjdgl4(comprenant les
loci RBlet FOX1AL), notamment des délétiordans les AFG17).

H. Limites et perspectives
1RXV QYDYRQV SDV REWHQX GH UpSRQVH j QRVsSFRXUU

patientes pour lesquelles le diagtc était difficile. Gette information aurait été



particulierement intéresse SR X U S Uhypdihése¢ dia@nbstiquians le cadrees tumeurs
classées a malignité intermédiaire, notamment les tumeurs musculaires lisses. Pour ces
derniéres, une étude moléculaire par CGH pourrait réasée DILQ GfpYDOXHU OH
génomique HW S HUP HW Mtlassebetgnéen @iHiHy@me ou Iéiomyosarcome.

,O VHUDLW LQWpUHVVDQW GTHIIHFWXHU XQ LPPXQRPDI
pour confirmer ou infirmer le diagnostic. En effet, certaines études montrent une perte mono
ou biallélique de RB1 dans les ARZL)72).

(QILQ QRXV QYDYRQV SDV UpDOLVp GT,+& QL GH ),6+ +
OD OLWWpUDWXUH LO HVW UDSSRUWp TXT+0*$ HVW XQ
ON$030D IUpTXHQFH GTH[SUHVNHRQ XZHH VYOGH VSEOB ®IHW G TFH
HW YDULH VHORQ OHV pWXGHV  (9) MXIY@3%Gafip abllé GetMG H % L
Cluggage (6) ,O H[LVWH XQH FRUUPSDWDRYYH E QN UK C
LPPXQRKLVWRFKLPLH Gf+0*$ HW OH UpDUUDQ49@EPBERYW G X
SLVWHV GpFRXOHQW GH FHV GRQQpHV QRWDPPHQW OfK
HMGAZ2 pourrait étre une cible thérapeutiqég

V. Conclusion

De nombreux articles concernant les TVV mésenchguss$ bénignes ont été publiés
des revue$l)(3)(4)(16) dont une tres récen(@3) et, concernant les kumeurs spécifiques de
site», quelques études de plau moins grandenvergurg2)(6)(62)(63)70X74)75)X76).

Nous rapportons dans cette étude la plus importante sérietudewrs spécifiques de
site ». Nous avons ainsi revu 255 cas de TVV mésenchymateisses des laboratoires de
OfLQVWLWXW %HUJRQLP FDV GRQWetduGHW Bel BorQeaud R P P

FDV GRQW VHXOHPHQW DYLV ,O VIDIJLW GH WXPHXU\
VXU OD GXUpH GH OfpWXGH /HV WXPHXUV EpQLJQHV pWI
correspondaient soit a des tumeurs spécifigieese site ou «umeurs stromales génitales
bénignes TSGB » (65,5%des tumeurs bénignesoit a des tumeurs ubiquitaires (34,5% des
tumeurs bénignes). Les tumeurs malignes représentaient 18,8% des cas et les tumeurs a
malignité intermédiaire, 5,1% deas.

Les TSGB présentent des similitudes morphaues et immunohistochimiquesndant
leur distinction parfois difficileDans notre étude, 127 des 255 cas sont des TSGB (49,8%) qui
représentaient 46,6%ed cas communiqués pour avis. Ces difficultés$ sarcontrées par tous

les pathologistes, car le diagnostic de certitude est parfois difficile a poser méme pour un



SDWKRORJLVWH H[SHUW 3HX GYRXWLOV VRQW j QRWUH
SULQFLSDO pWDQW GH U HRQQ@d L prddditeQufi pafedticRdeS{recRe b

local et de récidive élevé. Notre étude montre quéL OT$03 HVW OH SOXV VRX
diagnostic était proposé par le pathologiste initial dans 72,7% desxés) GLDJQRVWLF G
porté par exce6,7%) DORUV TXTLO VIDJLW OH Sqdans 88BR¥%NHQW G
QY\ D SDV DFW X khnQridtidtbGhihidae ik ddé tuire permettant de le distinguer
formellement des autres TSGB, mais le plus intéregsai@fy D O X D W L R QarGiT+00 * $

FISH; le meilleur argument toutefois reste le caractére invasif de la tumeur.

/ID SOXSDUW GHV FDV GH OfpWXGH pWDLHQW GHV GRV\
avons montré que la concordance entre les diagnostics proposés par le pahinitgist le
GLDJQRVWLF GYDYLY pWDLW SDUIDLWH SRXU HQYLURQ XQ
précis de tumeur bénigne ou maligne) ou majeures (bénin versus malin, dans les 2 sens) étaient
observées respectivement dans 36,7% et 11,1% #&DV $X WHUPH GH OYpWXGH
a été faite entre les diagnostics retenus dans les 2 centres (avis et cas internes) et le diagnostic
alarelecture. Dart59% GHVY FDV OD FRUUpODW PR B4 ¥ \I9 8 thsD L W H
restants 50% ont nécessité des techniques complémentaires voire une relecperk»
SHUPHWWDQW ILQDOHPHQW GTREWHQLU XQH FR,844deODWLF
corrélation parfaite €,5%de discordances mineures).

Ces difficultés diagnostiqgesont liées au fait que ces tumeurs sont rares, neeatags
gue 1%des cas adressés pour tumeuc®rjonctives». Les pathologistes se retrouvent ainsi
parfois en difficultés devant ces tumeurs rencontrées de maniere occasionnelle dans leur

pratiquequotidienng4)(6).
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ANNEXES

Annexe 1 :PSFE et AFC

A. PSFE : bonne limitation tumorale, aspect polypoide (xB). PSFE : cellules
multinucléées (x40)C. PSFE: atypies cytenucléaires, mitoses (x40).

D. AFC : bonne limitation tumorale (x2E. AFC : densité cellulaire modérgeellules
fusiformes monomorphesombreuxaisceaux de collageneombreux vaisseaux de tail
petite a mognne(x20). F. AFC : courts faisceaux de cellules fusiformes monomorp
VIDIJHQoDQW(2@ SDOLVVDGH




Annexe 2: AMP et AMFB

A. AMP : lésion paucicellulaire, abondant stroma lache et myxdiis). B. AMP :
population cellulaire tumorale fusiformeR X VWHO O DL U hie cit&nJUdEQIrE
vaisseaux de taille variab{eapillaires a paroi minggaisseaux de plus grande taille & pa
musculaire épaisse et hyalini3€g20). C. AMP : tumeur mal limitée infiltrant le muscilg
adjacent (x2).

D. AMFB : densificatiorcellulaire autourdespetits vaisseaux a paroi fi(el0).E. AMFB :

petites cellules épithélioides @lasmocytoides et sans atygiet0). F. AMFB : variant
lipomateux(x2)




Annexe 3: Recueil de données

N° CAS Siege | Age | Taille | Origine Diagnotics extérieurs Diagnotics retenus Diagnostic relecture | Comparaison | Types
(cm) Si différent diagnostique
du retenu
FA 162 VU 59 2,5 E Lipome a celllesfusiformes TA atypique @vis Fletche)/fibrolipome 1 U
(BM)
FM 286 VA 33 E NR HMG clous de tapissieavis Fletchey NR U
FN 69 VU X E HCFB malin de haut grade HCFB malin de grade Il 0 M
FN 231 PEL 33 20 IB AMP IB S
FN 443 VU 59 E OS extrasquektiquehodule OS de grade 11l 5 M
ossifiant

FN 520 PER 63 3 E SE HMGP de potentiel incertain 2 Ml
FN 860 VU 53 E AMFB AFC 1 S
FO 398 VA 66 0,5 E Angiosarcome Granulome pyogéniquevecHEP 3 U
FR 740 VU 31 5 E LPSBD Lipome 3 U
FR 825 VA 31 3 E RMS botyoide PSFE avec atypies 3 S
FR 979 VA 31 4 E NR AMFB NR S
FS 215 VU 21 3 E Schwannome plexiforme Schwannome plexiforme 0 U
FS 689 VA 18 E AMP Angiome caverneux/capillaire 1 U
FT 486 VU 41 E Tumeur desmoide Tumeur desmoide 0 U
FU 128 VU 51 E Bénin PSFE 1 S
FU276 VA 29 12 E Angiomyxome LM (dégénérescenchydrapiquée 1 U
FU 450 VU 64 1,7 E Neurothécome PSFE 1 S
FU884 VA 19 8 E NR LM épithélioide NR U
FU 924 VU 34 15 E Angiome caverneux HMG (veineux) 0 U
FU 959 VU 78 1,6 B FBS épithélioide sclérosant B M
(DC403)

FW 70 VU 45 E AMS/AMP PSFE 1 S
FW 335 VA 15 IB RMSE puisRMSA (BM) IB MR
FW 606 PEL 21 E AMPtumeurrécidivante AMP 0 S
FY 24 VA 53 2,5 E AMFB/AMS/AMP/LM myxoide | AMFB 1 S
FY 389 VA 53 2,2 IB PSFE B S
FY 828 VU 27 12 E NR Tumeursarcanateusdavis AFIP NR M
FY 830 VU 29 3 E AMP LMS myxoide 4 M




Fz 423 A4V, 37 2,2 E NR LM NR U
FzZ 941 VU a7 6 E Neurofibrome LM 1 U
FZ 943 VU 50 3 E LMS myxoide AMP 3 S
GA 48 VU 44 6 E TFS TFS 0 U
GA 227 VU 32 4,5 E Lipome & celllesfusiformes AMFB 1 S
GA 718 VA 68 7 E AMP AMFB 1 S
GB 651 VU 36 3,5 E RMS bas grade TML apotentiel derécidve locale 5 Ml
GB 787 VU 44 2 E NR Angiofibrome NR S
GB 853 PEL 36 11 E AMP LM remanié 1 U
GC 200 VU 16 E NR PSFE NR S
GC 298 VU 36 E NR PSFE NR S
GC 809 A4V, 69 E Bénin AMFB 1 S
GD 14 VU 38 E Angiome/tumeur glomiquéFS TFS 1 U
GD 223 VU 39 4 E LPS myxoide LPS inclassé 2 M
GH 534 VU 42 4 E EGIST LM 3 U
Gl 558 VU 15 E NR RMSA NR MR
GI 909 A4V, 15 15 E LPSmyxoidelLPB LPB 5 U
GJ5 VA 62 IB PSFE B S
GJ 147 VU 45 7 E Proliférationpseudosaraoateuse | TML apotentid derécidve locale 5 Mi
GJ 602 A4V, 41 5 E AMP AMP/AMFB AMP 0 S
GK 501 VU 38 2 E LMS TML apotentiel derécidve locale 5 Mi
GM 778 VA 42 E NR AFC NR S
GN 280 PER 35 2 E NR AMS NR U
GQ 370 PEL 43 E AMP AMP 0 S
Gl 46

GQ 873 PEL 87 21 E RMSE RMSE 0 MR
GP71 VA 71 0,5 E Bénin AFC 1 S
GR 27 VU 30 15 E Nodule a celiles fusiformes Nodule a celiles fusiformes 0 U

postopéatoire postopéatoire

GR 254 VU 49 5 E LM TML apotentiel derécidve locale 5 Mi
GR 401 PEL 32 10 E SarcomeEwing/PNET Probable SSE Sl 2 M
GR 846 A4V, 11 1,7 E AMS PSFE 1 S
GS 344 VA 47 15 E PSFE AMFB TSGB 1 S
GS 876 VU 36 14 E TFS AFC TSGB 1 S
GT 104 PEL 47 18 E LMS LM (dégénérescenchydrapique 3 U
GT 122 VU 25 1,7 E Fasciite nodlairefibrosarcome Fasciite nodulaire 5 U




myxoide

GT 450 VA 38 6 E AMP AFC 1 S
GT 548 VA 35 4 E Bénin Fibrome TSGB 1 S
GU 60 VU 30 2,5 E SE SE 0 M
GU 943 VU 57 0,4 E Angiomyxome Angiofibrome (peu celllaire) TSGB 1 S
GX 268 VA 71 0,6 1B PSFE IB S
GX 516 VA 54 E NR PSFE NR S
GX 746 VU 26 14 E AMP AFC 1 S
GX 777 VU 44 14 E AMP AMP 0 S
GY 622 VA 86 | 23,5 E LMS LPSDD 2 M
GY 638 VA 85 12 E RMS RMSE type botryoide 0 MR
GY 689 VA 57 3,5 E PNET Sl 2 M
GZ 943 VU 37 2,6 E TFS/AFC AFC 1 S
GZ 987 VU 32 6 E Tumeur nerveusAMFB STUMP 5 Ml
HA 707 VA 29 E AMP LM (dégénérescenchydrapique 1 U
HA 709 VA 74 1,3 E AFC AFC AFC 0 S
HA 787 VU 58 2 1B TCG 1B U
HB 601 VU 26 E DFS de Darieferrand AFC 3 S
HB 604 VA 29 2,5 E AMP PSFE 1 S
HC 200 VA 67 14 E AMFB AMP 1 S
HC 711 VA 11 3 E Fasciite proliférative Tumeur suspecte de malignigis 4 M
Fletche))
HC 943 VU 43 2 E GIST ou SEE AMFB 3 S
HE 343 VU 48 E NR Bourgeon charnu NR U
HE 516 VA 43 11 E AMP LM (dégénérescenchydrapiquée 1 U
HF 5 VU 40 6 E Sarcome LMS 2 M
HF 623 VU 46 E AMFB AMFB 0 S
HF 814 VU 40 6 IB LMS IB M
HH 302 VA 20 9 E Tumeur desmoide Tumeur desmoide 0 U
HI 319 PEL 47 10 E AMP AMP 0 S
HJ 108 VA 76 E NR LMS NR M
HK 542 PEL 46 11,5 1B LM IB )
HK 758 VA 59 E AFC ou RM myxoide PSFE 1 S
HL 629 PEL 78 18 E TFS maligne TFS maligne 0 M
HM 412 VU 47 15 E LM & cellules bizarres PSFE aveatypies 1 S
HM 455 PER 44 10 E Tumeur desmoide AMP 1 S




HM 506 VA 42 13 E AFC TSGB AFC 0 S
HM 722 PEL 80 E TML EGIST 5 MI
HN 109 VA 78 E Angiokératome Proliférationvascuaire atypique 1 Ml
HO 106 VU 20 18 E AMP/AMFB/PSFE PSFE 1 S
HK 719 VU 47 4 E Fibrome a celllespléamorphes/ | PSFE 1 S
Iésion réagbnnelle
HQ 763 VU 26 3,5 E NR TML NR U
HR 365 VU 38 3,7 E Fibrolipome TSGB 1 S
HR 456 VA 13 E Tumeur vasculaire bénigne PSFE 1 S
HR 488 VA 38 E Sarcome PSFE avec dystrophies 3 S
HR 533 VU 32 4 E NR AFC NR S
HT 56 VU 37 2,5 E Angiome a stroma myxoide AFC 1 S
HT 133 VU 37 15 E AMFB/AMP/fibroblastome PSFE PSFE 1 S
HT 887 VU et 69 8 E LPS LPSBD type sclérosant 0 M
crural
HU 63 Montde | 27 E Sarcome fibromyxoide Périneuriome 3 U
Vénus
HU 869 VU 43 2 E PSFEAMP PSFE avec dystrophies 0 S
HV 348 VA 65 E Angiomyxone PSFE 1 S
HW 69 VU 39 3 E AMFB TSGB 0 S
HW 335 PEL 33 16 E NR LPSDD NR M
HW 698 VA 23 17 E AMP/sarcome boyoide AMP 5 S
HW 812 VU 41 9 E AMP AMP 0 S
HX 659 VU 74 8 E Angiomyxome Fibroblastome cellulesgéantes 5 Mi
IB 201 VA 42 9 E AMFB Hémangiome 1 U
IB 866 VU 72 3,5 E Sarcome d'Ewing Sarcome d'Ewing 0 M
IB 917 VU 57 55 E PSFE PSFE 0 S
IB 974 VA 55 14 IB PSFE IB S
IE 429 VU 42 E AFC/AMFB AFC 0 S
IF 142 VU 50 E AMFB lipomateux AMFB lipomateux 0 S
IG 485 VU 39 9 E NR STUMP NR MI
Il 26 VU 80 E LMS grade Il LMS de grade Il 0 M
Il 157 VU 29 E SE SE 0 M
Il 465 VU 45 E Angiomyolipome AMFB 1 S
IK 88 VA 31 E RM génital RMG 0 U
IK 528 VA 59 15 E PSFE&angiomyxome PSFE 0 S




IK 591 VA 54 E RMS type lotryoide RMG/PSFE 3 S
IL 636 VU 31 E SE SE 0 M
IM 462 A4V, 24 E NR PSFE NR S
IN 444 VA 73 3 E Sl Sl 0 M
IN 706 PER 37 E AFC AFC 0 S
IN 913 VU 48 1,7 E FibromeAFC AFC 0 S
10 236 VU 90 E NR Tumeur desmoide NR U
10 272 VA 58 1,2 E Angiomyxome AMFB ou PSFE 1 S
10 479 VU 86 E Lésion vasclaire atypique Lésion vasclaire atypique sans signe 0 U
malignité
IP191 VA 49 E LMS LMS 0 M
IP 661 VU 28 E LPSBD Fibrolipome 3 U
IQ 818 VA 16 E RMS type botryoide RMSE botryoide 0 MR
IQ 831 VA 44 14 E Angiomyomeéglomangiome AFC 1 S
IR 96 VU 67 E Synovite AFC AFC 1 S
villonodulairefglomangiome
IR 377 VU 50 4,5 E PSFE AMFB 1 S
IS 333 VU 72 E Lipome a celllesfusiformes AMFB 1 S
IS 420 VA 76 E Sarcome postadique RMS pléomorphe sur tissus irradiés 2 M
IS 728 VU 2 E Hémangiome diffus HMG capillaire type juvénile 0 U
IT 358 VA 51 E AMP PSFE 1 S
IT 562 VA 32 E NR Si NR M
IT 886 VU 38 7,5 E AFC AFC 0 S
IU 633 VU 80 1,8 E HEP/AGS bien diférencié HEP type Mason 3 U
IX 457 VU 37 7 E LPS a celllesfusiformes LPS a celllesfusiformes 0 M
1Z 651 VU 28 14 E TCG TCG 0 M
1Z 862 VA 52 E Sarcome d'Ewing Sarcome d'Ewing 0 M
JB 730 VU 36 13 E AMP AMP 0 S
JB 748 VU 51 2 E NR AMFB NR S
JC 157 VU 41 E Fasciite nodulaire Fasciite nodulaire 0 U
JC 821 VU 53 E TFS maligne DFS de Darier et Ferrand 2 M
JC 822 VU 40 2,5 E S| pléomorphBHCFB malinLM Tumeurmyofibrodastique 5 MI
inflammatoird SMFBI bas grade
JE 363 VU 48 4 E AFC AFC 0 S
JE 754 VU 30 E Fibrome pléomorphe Collagénome storfrmefibrome 1 U

sclérsant(avis Fletchey




JG 114 VU+VA 71 E NR Sl NR M
JG 386 VA 55 6 E Mélanome ou PECome Sl 2 M
JI 516 VA 36 E Myofibroblastome PMPSM 1 U
JK 245 VU 48 11 E LPSDD AMFB 3 S
JK 763 VA 17 3 E RMS a celllesfusiformes Sl 2 M
JL 14 VU 86 E Proliférationmaligne postadique | SI/HCFB malin sur tissus irradiés 2 M
JM 782 VU 28 E Fasciite nodulaire AFC 1 S
JO 895 VU 45 8 E TML a potentiel incertain STUMP 0 Ml
JP 953 VU 68 E AFC avectransfomation AFC (avis Fletchey 3 S
sarcomateuse
JQ 434 VU a7 E Carcinome sarcomatoide LMS de haut grade 2 M
JQ 687 VU 43 E Angiomyxome LMS 4 M
JR 182 VU 25 4 E Sarcome a cellules claires Sarcome a cellules claires 0 M
JR 465 VA 43 5 E NR AFC NR S
JR 924 VU 52 10 E AFC AFC 0 S
JS 624 VA 1 E RMG/RMSE type botyoide RMSE typebotryoide &vis Lyon) 2 MR
JT 464 VU 19 E LipomelLPS myxoide LPB 3 U
JT 782 VU 64 E Sl Sl 0 M
JT 831 VU 37 6,5 E Angiomyxome Lipome a c#ulesfusiformes TSGB 1 S
pléanorphesAFC
JU 278 VU 52 E Myoépithéliome LM 1 U
JW 138 VA 80 E SI Si 0 M
JW 146 VU 51 12 E AMFB AMFB 0 S
JX 572 VA 68 E HEP/AGS bien diférencié HEP sur tissus irradiés 3 U
JZ 83 VU 54 7 E AMP PSFE PSFE 1 S
KC 3 VU 53 2,5 E Angiofibrome (récidive) Angiofibrome remanié/périneuriome Périneuriome 0 U
KC 64 VU 32 E Neurofibrome plexiforme Neurofibrome plexiforme 0 U
KC 515 VU 38 E NR AFC NR S
KC 759 VU 25 E NR PSFE NR S
KC 906 VU 60 E SE SE 0 M
H0005318 VU 44 2,5 CHU Fibrome Molluscum PSFE 0 S
H0002204 VA 67 1,2 CHU Polype oedémateux PSFE 0 S
HO001707 A4V, 17 15 CHU Lipome 0 U
S0002212 VU 11 3,5 CHU HMG 0 U
HO0000541 PER 34 7 CHU LPS LPS myxoide 0 M
H0111888 VA 41 2,5 CHU Léiomyofibrome LM épithélioide 1 U




H0101587 VA 53 1 CHU Nodule fibreamuqueux PSFE 0 S
H0205445 VA 61 0,8 CHU Polype muqueux PSFE ancien 0 S
H0205738 VU 36 2,2 CHU PSFE PSFE 0 S
H0205655 VU 21 4 CHU PSFE PSFE 0 S
H0205526 VU 49 3 CHU Fibrome LM 1 U
H0310658 PER 51 19 CHU Schwannome remanié 0 U
H0301640 VA 7 1,2 CHU Polype vaginal bénin PSFE 0 S
S0301009 VU 66 NR CHU MP PSFE 0 S
S0300728 VU 39 NR CHU MP PSFE 0 S
S0417237 VA 43 NR CHU PSFE 0 S
H0413480 VU 48 1,3 CHU Polype hypeplasique et inflammatoire PSFE 0 S
H0410811 PER 1 3 CHU LPB 0 U
S0412118 VU 75 0,3 CHU HMG 0 U
S0515357 VA 48 0,7 CHU PSFE 0 S
S0513848 VU 57 1,2 CHU Angio-fibro-léiomyome PSFE 1 S
H0510672 PER 1 0,5 CHU HMG capillaire 0 U
H0507987 VU 24 1,8 CHU Fibro-papillome PSFE 0 S
S0500911 VU 34 2 CHU Lipome 0 U
H0612188 VA 52 2 CHU Polype inflammatoire ulcéré Bourgeon charnu 0 U
H0603910 VU 34 0,5 CHU HMG partiellement thrombosé Thrombose 0 U
HO0707468 VA 76 7 CHU LMS de grade llI 0 M
HO0706085

HO0704789 VU 40 2,5 CHU PSFE 0 S
H0701991 VU 44 0,5 CHU Fibrome Molluscum PSFE 0 S
S0816553 VU 53 0,6 CHU Fibrome mou PSFE 0 S
H0912913 VU 34 6 CHU Lipome 0 U
H0910894 VU 28 3,2 CHU PSFE 0 S
H0910441 VU 5 4,3 CHU Neurofibrome plexiforme 0 U
H0907156 VU 51 0,6 CHU PSFE 0 S
H0903484 PER 3 10 CHU Lymphangiome kystique HMG 1 U
H0901094 VU 31 19 CHU PSFE 0 S
H0900351 VA 70 1,2 CHU Bourgeon angiomateux Bourgeon charnu 0 U
S$1023649 VU 64 12 E PSFE PSHE 0 S
S1015068 VA 43 2 CHU PSFE 0 S
$1011812 VA 75 1,8 CHU PSFE 0 S
$1010269 VU 49 NR CHU Lipome 0 U




S1010269 VU 49 3 CHU TCG 0 U
S1009095 VU 52 15 CHU PSFE 0 S
H1003336 VU 48 0,8 CHU LM 0 U
H1000998 VU 30 1 CHU PSFE 0 S
H1000633 VA 46 3 CHU AMFB 0 S
S1125441 VU 30 2,6 CHU Fibrome mou PSFE 0 S
S$1124425 VU 65 0,6 CHU PSFE 0 S
S$1116745 VU 48 3 E Lésion bénigne AFC 0 S
$1106945 VA 56 NR CHU LMS epithélioide 0 M
$1225885 VA 65 2,5 CHU PSFE 0 S
S124499 VA 67 1,3 CHU Polype fibroide PSFE 0 S
S$1220058 VA 53 15 CHU PSFE 0 S
S1214716 VU 49 0,7 CHU Hémangiome 0 U
$1213852 VA 64 0,6 CHU AMFB 0 S
S$1327423 VU 51 0,9 CHU PSFE 0 S
S$1319601 VA 21 3,5 CHU HMG 0 U
S1318990 VU 77 0,8 CHU HMG caverneux 0 U
S1311595 VA 29 15 CHU PSFE 0 S
$1304871 VU 37 0,8 CHU PSFE 0 S
S1301382 VA 35 57 CHU Myofibroblastome PMPSM/pseudotusur 1 Ml
inflammatoire
S$1421231 VU 25 3,5 CHU AFC 0 S
H1403434 VU 0,67| 2,2 CHU Hamartomepérinéal LPB 1 U
S1404669 VU 59 0,6 CHU PSFE 0 S
H1401097 VU 7 1,8 CHU Hémolymphangiome HMG 0 U
51400984 VU 34 15 CHU Acrochordon PSFE 0 S
S$1421231 VU 27 3,5 CHU AFC 0 S
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$X PRPHQW GTrWUH DGPLNFH QH H MH FBHIR DHDWRpBW MH MXUH
OTKRQQHXU HW GH OD SURELWp

Mon premier souci sera de rétablir, de préserver ou de promouvoir la santé dans tous ses éléments,
physiques et mentaux, individuels et sociaux.

Je respecterai toutes leggmnnes, leur autonomie et leur volonté, sans aucune discrimination selon
OHXU pWDW RX OHXUV FRQYLFWLRQV -fLOQWHUYLHQGUDL SR>
menacées dans leur intégrité ou leur dignité. Méme sous la contraintefgj@inpas usage de mes
FRQQDLVVDQFHV FRQWUH OHV ORLV GH OfJKXPDQLWp
-f{LQIRUPHUDL OHVY SDWLHQWYV GHV GpFLVLRQV HQYLVDJpHYV

-H QH WURPSHUDL MDPDLY OHXU FRQILDQFH HW QZ§HIJBIORLW'}
forcer les consciences.

-H GRQQHUDL PHV VRLQV j OTLQGLJHQW HW j TXLFRQTXH PH (
Je ne me laisserai pas influencer par la soif du gain ou la recherche de la gloire.

$GPLV H GDQV OJLQWLPLWpP GHV SHHWR@WHFR ®H pWD I5HD X GIH
GHV PDLVRQV MH UHVSHFWHUDL OHV VHFUHWV GHV IR\HUV H

Je ferai tout pour soulager les souffrances. Je ne prolongerai pas abusivement les agonies. Je ne
provoquerai jamaila mort délibérément.

-H SUpVHUYHUDL OfLQGpPpSHQGDQFH QpFHVVDLUH j OfDFFRPS

-H QT HQWUHSUHQGUDL ULHQ TXL GpSDVVH PHV FRPSpWHQFH'
assurer au mieux les services qui me seront demandés.

- IDSSRUWHUDL PRQ DLGH j PHV FRQIUqUHYV DLQVL TXYj OHXU"

4XH OHV KRPPHV HW PHV FRQIUqUHV PIDFFRUGHQW OHXU HV
VRLY GpVKRQRUp H HW PpSULVp H VL MY\ PDQTXH
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Les tumeurs vulvovaginales mésenchymateuses : une série de 255 cz

Theése- Médecine Bordeaux 2015
DES + spécialité : AnatomeCyto-Pathologie

Mots-clés : Tumeurs mésenchymateuses vulweaginales, angiofibrome cellulaire, angiomyxome
profond, angiomyofibroblastome,polype stromal fibro-épithélial

Contexte: Les tumeurs mésenchymateuses vaaginales sont rares et posent parfois des probl¢
diagnostiques.

Méthode : Ce travail rapporte 255 cas qui ont été revus en double lect@& cas provenaient @
OTLQVWLWXaht 94,A% 8tRicht gles cas communiqués pour avis) et 67 provenaient du C
Bordeaux (avec un recrutement plus généraliste). Afaodérmer les diagnostics, certains cas ont néce
des analyses complémentaires (immunohistochimie ou biologie molécukiine) la relecture a permis ¢
réviser de rares diagnostics.

Résultats: Les résultats définitifs décrivent la populatioriest soudypes histologiques dans les
institutions, ainsi que les outils diagnostiques utilisés. Nous avons dénombré au total 53 types histp
les tumeurs bénignes étaient les plus fréquentes (76,1% des cas) et correspondaient majoritaiest
tumeurs spécifiques a cette localisation (65,5% des tumeurs bénignes).

Ce travail souligne les concordances/discordances diagnostiques pour les cas communiqués
Ainsi la concordance est parfaite pour 31,1% des cas, il existe des discordermess (typage de tume
bénigne ou maligne) pour 36,7% des cas et des discordances majeuregefiséismalin) pour 11,1% de
cas.

Enfin, ce travail cible les tumeurs bénignes spécifiques de site, représentant 127 cas (49,8%
mieux les décre et de synthétiser les problemes soulevés. Ces tumeurs sont le plus souvent classé
bonne catégorie, mais leur typage précis pose parfois probléme, ce qui reste néanmoins sans cg
pour la plupart des cas. Le principal risque est de m&di WUH OYDQJLRP\[RPH S
présente un potentiel de récidive localeQRWUH pWXGH PRQWUH TXH Of%$03
SDWKRORJLVWHYV FDU OH GLDJQRVWLF pWDLW MXVWHPH-(
diagnastiqué dans 66,7%, correspondant alors dans 93,8% des cas a une autre tumeur bénign
«tumeur stromale génitale bénignelans 73,3%).

Conclusion: Cette large série de tumeurs vulvovaginales mésenchymateuses montre, mal

rareté, une granderiété histologique et refléte les difficultés diagnostiques rencontrées.




