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PARTIE | : INTRODUCTION

La découverte d’une tuméfaction des parties molles est un motif de consultation fréquent en
medecine genérale ; parmi ces tumefactions, il existe des tumeurs malignes rares : les
sarcomes.

Le médecin généraliste a un rdle de premier recours dans la prise en charge des tumeurs des
parties molles (TPM). En effet, le médecin traitant est bien souvent le premier médecin qu’un
patient vient consulter lorsqu’il se découvre une masse des partes molles et ce d’autant plus
depuis la création du parcours de soins coordonnés en 2005 limitant 1’accés direct a certains
spécialistes (1).

Dans ce role de premier recours, le médecin généraliste doit mettre en ceuvre plusieurs
compétences :
- sa compétence clinique lors de I’examen de la masse,
- sa compétence en tant que prescripteur d’examens complémentaires biologiques et
d’imagerie
- sa competence en tant que coordinateur des soins en adressant le patient au spécialiste
ou reseau pluridisciplinaire le plus qualifié en la matiére comme il le fait pour d’autres
pathologies tres spécialisées pour lesquelles il coordonne les soins (pour la sclérose en
plaques par exemple).

Le diagnostic précoce et I’orientation optimale du patient ayant une TPM suspecte sont
essentiels a I’amélioration du pronostic de cette pathologie (2, 3).

I1 n’existe actuellement aucune recommandation francaise destinée aux médecins généralistes
sur la prise en charge diagnostique et thérapeutique des TPM malignes bien qu’il en eXiste sur
le plan européen notamment définies par The European Society of Medical Oncology
(ESMO) (4); mais ces recommandations ne sont pas diffusées aupres des médecins
généralistes.

L’évaluation de la pratique spontanée actuelle des médecins généralistes confrontés en
premier recours aux TPM représente une étape indispensable pour déterminer I’intérét qu’il y
aurait a établir puis a diffuser des recommandations nationales ainsi qu’a mettre en place une
formation initiale et/ou continue des généralistes concernant cette pathologie.
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I-1Tumeurs des parties molles : généralites

I-1-1 Epidémiologie des tumeurs des parties molles

L'incidence clinique annuelle des TPM bénignes est estimée a 3000 pour 1 million de
personnes ; I'incidence annuelle des sarcomes est quant a elle estimée a 30 cas pour 1 million ;
cette incidence est globalement stable (5, 6).

Aux USA, l'incidence annuelle est d’environ 300 tumeurs bénignes pour 2 tumeurs malignes
pour 100 000 personnes (7).

En France, plus précisément, on estime I’incidence de survenue de sarcomes a 6.2 cas pour
100 000 personnes soit 4000 cas de sarcomes par an, I’age médian de diagnostic est de 60 ans
mais le diagnostic de sarcome est possible a tout age (8-10).

Pleomorphic undifferentiated sarcomas - 735 (31%)

Leiomyosarcomas 258 (11%)

Pleomorphic/dedifferentiated LPS — 149 (6%)

Angiosarcomas - 40 (2%)

Fibrosarcomas - 114 (5%)

Well-differentiated LPS —

| 165 (7%)

Rhabdomyosarcomas - | 35 (1%)

MPNST -

| 159 (7%)

Myxoid/round cell LPS | | 135 (6%)

Other sarcomas —| | 223 (9%)

Solitary fibrous tumors — | 37 (2%)

I T

{ 150 (6%)

Synovial sarcomas -

1
20 40 60 80 100

Age at Time of Definitive Surgery (years)

Age moyen des patients opérés pour des sarcomes des tissus mous (10)
Les sarcomes des tissus mous sont deux fois plus fréquents que les sarcomes osseux. (11)

En 2016 aux USA, on a recensé 12310 nouveaux cas de cancers des tissus mous (versus
249260 nouveaux cas de cancer du sein) avec une incidence de décés de 4990 patients soit
40% (versus 16% pour le cancer du sein).

En Europe, on retrouve des chiffres similaires dans une étude Suédoise de 2014 qui décrit une
mortalité a 5 ans de 32,8% et a 10 ans de 36% chez les patients ayant un sarcome des tissus
mous (12).

Les tumeurs malignes des parties molles représentent donc un cancer peu fréquent mais grave
(13).
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I-1-2 Différents types de tumeurs et tuméfactions des parties molles

I-1-2-1 Tumeurs bénignes des parties molles

1/3 des TPM bénignes sont des lipomes, 1/3 des tumeurs fibro-histiocytaires, 10% sont des
tumeurs vasculaires, 5% sont des tumeurs nerveuses ; 99% sont superficielles et 95% font
moins de 5 cm de diameétre (5).

Bien plus fréquentes que les sarcomes des tissus mous, elles ne nécessitent pas forcement
d'IRM ou de biopsie systématique mais ces examens sont souvent nécessaires pour écarter
une Iésion maligne.

o Le lipome :
Le lipome superficiel et de petite taille (inférieure a 5 cm) est une tuméfaction molle,
homogeéne, bien mobile et superficielle par rapport au plan aponévrotique (14).

o L"héemangiome :
Il est compressible, il gonfle et devient sensible a I'effort ; la géne occasionnée ainsi que la
tumeéfaction décroissent au repos (7).

o Les tumeurs a cellules géantes des gaines tendineuses
Ce sont de petites masses profondes que I'on retrouve volontiers au niveau des mains et des
pieds. Elles se développent sur les gaines tendineuses.

I-1-2-2 Autres lésions non tumorales des parties molles

o Le kyste synovial :

Le kyste synovial siége a un endroit évocateur proche d'une articulation (poignet a sa face
dorsale, gouttiere radiale, creux poplité), il est tendu, fluctuant a la palpation, la
transillumination est possible en cas de localisation superficielle (14).

. Abces et hématomes :

On peut également intégrer dans les tuméfactions des parties molles diagnostiquées en
premier recours en médecine générale les abces et les hématomes ; cliniquement, l'abcés est
une tuméfaction inflammatoire (chaude, gonflée, tendue, rapidement extensive)
s'accompagnant d'un syndrome inflammatoire biologique. L'hématome quant a lui devra
découler d'un traumatisme récent retrouvé a l'interrogatoire et éventuellement d'une prise
d'anticoagulants, la présence d'une ecchymose est indispensable (7, 14).

En présence d’un hématome sans mention d’ecchymose il faut évoquer une possible tumeur
maligne pouvant se présenter sous la forme d’un hématome vieilli, véritable piége
diagnostique.
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I-1-2-3 Tumeurs malignes des parties molles

Les tumeurs malignes des parties molles représentent un peu moins d'1% de toutes les
tumeurs malignes mais elles sont graves et présentent une difficulté diagnostique et
thérapeutique car elles regroupent plus de 70 types histologiques associés a une clinique, un
diagnostic, un pronostic et un traitement parfois spécifique.

Malgré les progrés realisés dans I’identification des différents sous types histologiques et la
mise sur le marché de nombreux traitements, le pronostic n’a que peu évolué en moyenne au
cours des 3 derniéres décennies. Et si ce dernier a discrétement progressé au cours des
derniéres années, cette évolution est probablement due a 1’amélioration de la prise en charge
globale des malades ainsi qu’a une meilleure utilisation de traitements anciens (15).

I

Photographie 2 : Tumefaction de la paume de la main (service d’orthopédie, Hopital

Cochin)
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Photographie 3 : Tumeur des parties molles de la jambe droite (service d’orthopédie,
Hopital Cochin)

I-1-2-3-1 Classification histologique, étiopathologie

Les tumeurs des parties molles sont classées selon leur type histologique par 1’Organisation
Mondiale de la Santé (OMS) et selon leur grade par la FNCLCC (Fédération Nationale des
centres de lutte contre le cancer) (5, 17).

La classification de I’OMS des tumeurs des parties molles classe les tumeurs selon leur type
histologique : tumeur dérivée des adipocytes, des fibroblastes, des cellules musculaires ou
encore des tissus vasculaires ou nerveux ; puis selon leur caractére bénin, intermédiaire ou
malin.

Par exemple, pour les tumeurs dérivées des adipocytes, on retrouve le lipome bénin, la tumeur
adipeuse atypique et bien différenciée, localement agressive, qualifiée d’intermédiaire et le
liposarcome dédifférencié malin.

La classification de la FNCLCC définit quant a elle des grades (de 3 a 1) selon lesquels le
risque métastatique est plus ou moins important en fonction des scores obtenus en termes de
degré de différenciation par rapport au tissu adulte normal, d’index mitotique et de
pourcentage de nécrose tumorale.

Les tumeurs du poumon et du rein peuvent également donner des métastases dans les tissus

mous ; de méme, les lymphomes et les myélomes multiples peuvent avoir des localisations
dans les tissus mous (7).

10
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Ces sarcomes sont bien souvent de découverte fortuite, devant une augmentation de taille
d'une tuméfaction préexistante, apparition d'une masse a l'endroit d'un traumatisme ancien,
pseudo abcés (masse inflammatoire sans syndrome inflammatoire biologique), ou la
découverte sur I'histologie d'une Iésion opérée que I'on croyait bénigne (14).

I-1-2-3-2 Principes de prise en charge thérapeutique des sarcomes des tissus
mous

La prise en charge thérapeutique des sarcomes des tissus mous peut comporter :
- Un traitement local par chirurgie associée ou non a de la radiothérapie :

La chirurgie est le traitement de référence des sarcomes des tissus mous (18). Le principe
chirurgical est d’enlever toute la tumeur, en monobloc, en restant a distance de celle-ci, ¢’est-
a-dire en passant dans les tissus sains en périphérie (19). Le plus souvent, cette chirurgie peut
étre réalisée en conservant le membre, mais parfois, une amputation sera nécessaire. Le geste
chirurgical doit préserver au maximum les tissus tout en assurant un faible risque de
récurrence locale avec des marges suffisantes.

La radiothérapie externe peut étre prescrite en préopératoire ou en postopératoire dans
certains cas afin de diminuer le risque de récidive locale.

- Un traitement par chimiothérapie :

Si la chimiothérapie a montré une efficacité sur la diminution du risque de récidive locale, le
gain est marginal et elle n’est utilisée actuellement qu’avec une intention de traitement local
parfois sous la forme de perfusion de membre (4, 20).

Dans tous les cas, la prise en charge des sarcomes doit étre effectuée en centre de référence
spécialisé par une équipe pluridisciplinaire rassemblant chirurgiens, radiologues,
anatomopathologistes, oncologues et radiothérapeutes, bien que le chirurgien et ’oncologue
soient les acteurs référents de cette prise en charge (21).

Tous les patients pour lesquels on suspecte une tumeur maligne des parties molles devraient
étre adressés vers un centre de référence avant tout geste chirurgical.

Dans I’étude Suédoise de Gustavson (1994), sur dix patients référés selon les principaux
critéres diagnostiques des tumeurs malignes des parties molles, un patient s’était vu
diagnostiquer un sarcome des tissus mous ; ratio considéré alors comme acceptable par les
spécialistes (21).

11
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I-1-2-3-3 Principaux facteurs pronostiques

Les principaux facteurs pronostiques des sarcomes sont de deux types : de récidive locale et
de récidive a distance (14, 22-24).

Les facteurs de risque de récidive locale sont principalement les marges chirurgicales, en
rapport avec la qualité de I’exérese, (14, 22) et le sous type histologique (25, 26). De maniére
moins significative, on retrouve également la taille, la profondeur, le grade et le caractere
récidivant.

Les facteurs de risque de récidive a distance sont le grade tumoral (selon la classification
HNPCC), la taille, la profondeur et le sous type histologique.

I-1-2-3-4 Reéseaux territoriaux spécialisés dans la prise en charge des
tumeurs des parties molles

Depuis plusieurs années en France, un important effort a été réalisé pour assurer une prise en
charge optimale des sarcomes sur tout le territoire avec la création d’un réseau de référence en
pathologie des sarcomes des tissus mous et des visceres (RRePs), d’un réseau de référence
clinique des sarcomes (NetSarc) et d’un réseau de référence clinique des sarcomes 0sseux
(ResOs).

Ces efforts s’intégrent dans le plan de prise en charge des cancers rares décidé par I’Institut
National du Cancer (INCA) et la Direction générale de l'offre de soins (DGOS) dans le cadre
du plan cancer 2009-2013 qui visait a structurer 1’offre de soin afin d’assurer aux malades une
prise en charge optimale, associant experts régionaux et nationaux. Ainsi, tout patient atteint
d’un cancer rare est assuré d’un avis d’expert pour le diagnostic et le traitement tout en
pouvant étre pris en charge dans 1’établissement de son choix (27).

Les coordonnées des centres de référence francais spécialisés dans la prise en charge des
tumeurs malignes des parties molles peuvent étre retrouvées via les 3 réseaux suivants :

-le réseau RRePS (réseau de référence en Pathologie des Sarcomes des Tissus Mous et des
Visceres) :
https://rreps.sarcomabcb.org/

-le réseau NetSarc (réseau de référence clinique des sarcomes) :
https://netsarc.sarcomabcb.org/

-le réseau ResOs (réseau de référence clinique des sarcomes 0sseux) :
https://resos.sarcomabcb.org/

12


https://rreps.sarcomabcb.org/
https://netsarc.sarcomabcb.org/
https://resos.sarcomabcb.org/

13

P

UNIVERSITE A
PARIS DESCARTES * =

gfi\fw

' &

L X )
Villejuif paris

\ Strasbourg
AP-HP - St Cloud

Marseille

Réseau national RRePS : en rouge, les centres de coordination, en bleu, les centres de

référence



3>

SN P *

g ~ A W

j UNIVERSITE g Ao
S A

PARIS DESCARTES

Picardie

Caen

o
Basse- Nancy hourg
Normandie .

ff Champagne-
Ardenne

Lorraine

peo Bourgogne

Mayotte

izo

Charentes

Réunion

Limousi
HOUSES Clermont

-Ferrand

Rhéne-Alpes

BORDEAUX

Martinique

Aquitaine

Midi-Pyrénées

Provence-Alpes- Nice
Cote d'Azur

Marseille

Toulouse Montpelliet

-Roussilon

® Centre de référence sarcomes

NetSarc, centres de référence clinique

I-2 Tumeurs malignes des parties molles : un diagnostic difficile

Devant une tumeur des parties molles, le rapport entre bénin et malin est estimé de 1/100 a
1/200 environ mais ce rapport passe a 1/7 en cas de Iésion profonde ou superficielle de grande
taille (supérieure a 5 cm), la lenteur d'évolutivité de la tuméfaction est classiqguement plutét en
faveur d'une lésion bénigne mais la dégénérescence en sarcome des parties molles est possible

(4,5,7,17, 28).

14
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Il est impossible de différencier cliniquement une tumeur bénigne d'une tumeur maligne. Par
ailleurs, ’imagerie des 1ésions des parties molles est bien moins informative que 1’imagerie
des Iésions osseuses.

Seules quelques lésions sont diagnostiquées de maniere formelle par le radiologue a 'IRM
comme par exemple :

- la synovite villonodulaire avec ses dépdts d’hémosidérine caractéristiques,

- la malformation vasculaire avec la présence de graisse et son aspect serpigineux,

- les tumeurs graisseuses pures (si I’on ne souhaite pas faire la distinction entre lipome et
tumeur lipomateuse atypique),

- les tumeurs bénignes de la gaine des nerfs périphériques avec leur aspect allongé sur le trajet
d’un nerf entouré d’un liseré graisseux et parfois I’image en cible typique.

Au final, seul I’examen anatomopathologique permet d’affirmer la nature bénigne ou maligne
de la tumeur.

I-2-1 Interrogatoire

Les éléments pertinents a recueillir a I'interrogatoire devant une tumeur des parties molles
sont sa date de decouverte, son évolutivité, la nature de sa découverte (une masse stable
depuis longtemps suggére plutét un caractere bénin), I’existence d’un facteur déclenchant
(traumatisme ou infection : il est fréquent que les patients retrouvent un traumatisme dans les
jours ou les semaines qui ont précédé la decouverte de la masse). La présence ou non d'une
douleur doit aussi étre relevée mais apparait peu significative.

Les antécédents de tumeur bénigne ou maligne (poumon, rein, lymphome, myélome,
multiples lipomes), une neurofibromatose, un syndrome de Gardner ou un antécédent
d'irradiation locale sont également des éléments importants a recueillir (7).

I-2-2 Examen clinique

A l'examen clinique, deux signes cliniques inquiétants majeurs doivent étre recherchés a
savoir la taille de la masse (plus la taille de la tumeur est importante plus le risque de
malignité 1’est aussi) et sa profondeur (toute masse profonde suggérant également un
caractére malin).

Parmi les autres éléments cliniques pouvant étre relevés, on peut noter la mobilité de la masse,
sa chaleur, sa couleur, sa vascularisation, la possibilit¢ d’une transillumination, son
auscultation (présence d'un thrill), la survenue de douleurs électriques a la percussion (en
faveur d’un schwannome) ou enfin la présence d'adénopathies ou d’autres masses (pouvant
rentrer dans le cadre d’une lipomatose ou schwannose) (7, 16, 29).

La présentation clinique de la maladie sarcomateuse est souvent paucisymptomatique et la
premiére consultation est souvent tardive du fait du caractére non douloureux de la lésion.
Lorsqu'il y a douleur, cette derniere est souvent liée a l'augmentation de la pression ou a
I’envahissement des structures environnantes particulierement sensibles mais pas a la Iésion
elle méme).

L'altération de I'état général est rare dans les tumeurs malignes des tissus mous contrairement
aux autres cancers et cela méme en cas de tumeur métastatique (7).

La majorité des tumeurs superficielles des parties molles de moins de 5 cm sont bénignes,
cependant, 1/3 des sarcomes se présentent sous la forme de masses superficielles.
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Enfin, bien que la majorité des sarcomes des tissus mous affectent des patients de plus de 40
ans, cette pathologie peut survenir a n'importe quel &ge. Chez I'enfant, la moitié des sarcomes
des tissus mous sont des rhabdomyosarcomes (7).

I-2-3 Bilan paraclinique
I-2-3-1 Intérét des examens biologiques

Aucun examen biologique n'est pertinent pour affirmer la malignité ou le caractere bénin
d'une masse des parties molles.
Toutefois :

e Une élévation des LDH peut orienter vers un lymphome.

e Une augmentation de l'acide urique évoque un tophus gouteux.

e Un syndrome inflammatoire biologique (élévation des globules blancs et de la CRP) peut
signer un abceés.
Il n'existe pas de marqueurs tumoraux des sarcomes (7). En pratique, en I’absence
d’orientation vers un diagnostic particulier (abcés, métastase d’un cancer connu, €tc.) aucun
examen biologique ne sera demandé.

I-2-3-2 Interét des examens d’'imagerie

e Place de I'IRM dans le diagnostic des tumeurs des parties molles, un
examen de référence :

L'Imagerie par Résonance Magnétiqgue (IRM) est I'examen le plus sensible et le plus
spécifique pour étudier une masse des tissus mous (30). Elle doit étre demandée d'emblée
devant toute tumeur présentant des signes inquiétants a l'examen clinique (profonde ou
superficielle de taille supérieure a 5 cm) (5, 31). L’IRM doit étre injectée et avoir des
séquences T1 et T2 ou STIR, avec et sans saturation de la graisse. L'IRM fournit la
cartographie en trois dimensions de la tumeur, ses contours, son aspect, son éventuelle
hétérogenéité et sa prise de contraste précoce et prolongée ou non apres injection de
gadolinium. Des techniques récentes (perfusion, diffusion) sont a I’étude pour augmenter la
valeur diagnostique de ’IRM.

L’IRM est aussi indispensable au bilan d’extension local pour analyser les rapports entre la
tumeur et les structures voisines (nerfs, vaisseaux, 0s) (4, 28, 32).

e Place de la radiographie conventionnelle :

La radiographie conventionnelle est indispensable au bilan d'imagerie initial afin d'éliminer
une tumeur de nature osseuse ou des calcifications intra tumorales.

En cas de sarcome des parties molles sans calcifications, on pourra observer sur ces
radiographies une plage noire dans I'ombre d'un muscle un peu plus radio-opaque (4, 28, 32).
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e Place de I'échographie :

L'échographie associée au doppler est également utile car elle permet de préciser la taille, la
profondeur et les rapports vasculaires d'une tumeur. La bonne disponibilité de I'examen en fait
souvent un examen de premier choix en cas de tumeur des parties molles (4, 28, 32) mais
I’échographie reste un examen trés opérateur dépendant limitant sa valeur diagnostique.
L'échographie permet de poser le diagnostic de kyste synovial devant une masse
periarticulaire complétement et uniformément hypoéchogene. Elle permet aussi de faire le
diagnostic d’une tumeur graisseuse sous-cutanée ou d’évaluer une masse superficielle de
petite taille (33).

e Place du scanner :

Le scanner a peu d'intérét en premiére intention dans le diagnostic des tumeurs des parties
molles. Un scanner thoracique sera secondairement utile non injecté dans le cadre du bilan
d'extension (recherche de métastases) (4, 7, 28, 32). Une angiographie réalisée par MDCT
(Multi-detector Computed Tomography) sera parfois utile pour préciser les rapports
anatomiques de la tumeur avec le réseau vasculaire (34).

I-2-3-3 La biopsie, un examen déterminant

La biopsie (microbiospsie ou chirurgicale) est le seul examen permettant de faire le diagnostic
d’une TPM maligne, elle est indispensable a I’initiation du traitement.

Elle doit étre réalisée dans un centre de référence apres discussion en réunion de concertation
pluridisciplinaire (35).

Une biopsie exérése peut étre réalisée pour les masses superficielles, de moins de 3 cm en
centre de référence apres imagerie.

I-3 Etat des recommandations existantes sur la prise en charge en premier
recours des tuméfactions de parties molles

Il n'existe a I'heure actuelle aucune recommandation francaise destinée aux médecins
généralistes sur la prise en charge en premier recours des tuméfactions des parties molles.
L’absence de recommandations nationales sur la prise en charge en premier recours des
tuméfactions des parties molles explique probablement certains retards diagnostiques de
tumeurs malignes des parties molles ainsi que des prises en charge non optimales dans des
structures non spécialisées dans cette pathologie peu fréquente mais grave.

Des recommandations a I’intention des médecins généralistes existent en Grande Bretagne
depuis 2005 (36) ; selon ces recommandations, tous les patients ayant une masse des tissus
mous avec un ou plusieurs des signes inquiétants suivants devraient étre adressés en centre
spécialisé de maniére urgente :

Taille de la tuméfaction de plus de 5 cm
Taille croissante de la masse

Masse profonde sous aponévrotique

Masse douloureuse

Masse récurrente apres une premiére excision
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D’apres une étude suédoise, ces critéres permettent de diagnostiquer 70% des sarcomes des
tissus mous (37). En Suéde, il existe des recommandations similaires selon lesquelles tout
patient avec une tumeur des tissus mous profonde et/ou de taille supérieure ou égale a 5 cm
devrait étre référé directement a un centre spécialisé dans la prise en charge des sarcomes
avant toute prise en charge chirurgicale et/ou biopsie (38). L'efficacité de la communication
de ces recommandations depuis les années 70 aupres des médecins généralistes suédois a pu
étre évaluée en 2012 dans une étude dont les résultats sont encourageants (29). Dans les
années 1970, 1/4 des patients souffrant d'un sarcome n'étaient pas adresses dans un centre
spécialisé, 1/3 n'y étaient adressés qu'apres une prise en charge chirurgicale non spécialisée et
moins de la moitié y étaient adressés avant biopsie ou excision. Trente ans apres
I'établissement et la communication de ces recommandations en matiére de prise en charge
des TPM aupres des médecins généralistes et des internes en chirurgie orthopédique suédois,
le pourcentage de patients atteints d'un sarcome pris en charge dans un centre spécialisé était
quasiment de 100% . On estime par ailleurs que parmi les patients adressés vers un centre
spécialisé pour une tumeur présentant des critéres cliniques de malignité, 1/3 présentaient une
tumeur maligne. La prise en charge des autres patients (2/3 de la population) sans tumeur
maligne a été considérée comme une surcharge de travail acceptable pour un centre spécialise.

Les dernieres recommandations internationales sont européennes et ont été éditées en 2014
par the European Sarcoma Network Working Group (4). Selon ces recommandations, tout
patient atteint ou chez lequel on suspecte un sarcome doit étre adressé vers un centre de
réféerence. En pratique, toute masse des parties molles non expliquée, profonde ou
superficielle de taille supérieure ou égale a 5 cm doit étre explorée dans un centre de
référence.

Sur le plan de I'imagerie, I'IRM est I'examen de premier choix pour I'imagerie des masses des
parties molles des extrémités et du tronc, I'échographie peut étre réalisée mais devrait étre
suivie d'une IRM ou d'un scanner. Les radiographies standards sont utiles pour éliminer une
tumeur osseuse ou rechercher des calcifications dans la masse ; le scanner reste utile pour
analyser les masses calcifiées et les sarcomes retropéritonéaux ainsi que dans le cadre du bilan
d'extension.

I-4 Tuméfaction des parties molles : un motif de consultation rencontré de
maniere usuelle en premier recours en médecine générale

Selon l'observatoire de la médecine générale, chaque médecin généraliste a recu une moyenne
annuelle de 22.5 patients pour le motif de consultation "Tuméfaction” en 2009 et ce méme
motif a été a l'origine de 34.5 actes par médecin.

La prévalence du motif de consultation "tuméfaction” est estimée a 1% (39).

D'aprés le dictionnaire des résultats de consultation en médecine générale révisé en 2010, le
motif de consultation "tuméfaction" regroupe toute masse ou grosseur :
e Dont il est impossible de déterminer la nature exacte en fin de séance
e Découverte a I'examen clinique, a I'imagerie ou en endoscopie
e Cutanée ou sous-cutanée, abdominopelvienne, intracranienne, pulmonaire, cardiaque,
hépatobiliaire, des autres voies digestives, osseuse (du crane, d'un membre ou autre)
e Présentant ou non les caractéristiques suivantes :
o Douleur spontanée, douleur a la palpation
o Ferme voire dure (contrairement a molle, rénitente, fluctuante)
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Bien limitée a contours précis

Mobile sous les doigts ou par rapport au plan profond
Présentant des signes de compression vasculaire ou nerveuse
Présentant des adénopathies satellites

Multiples

Récidivante

Asymptomatique (40)

0O O O O O O O

Selon plusieurs études, plus de 3/4 des patients suivis pour un sarcome avaient été vus en
premier recours par un médecin généraliste (1, 29).

Le médecin généraliste est donc en premiere ligne dans la prise en charge initiale de cette
pathologie en termes de diagnostic clinique et de mobilisations des réseaux de soins
compétents en cas de doute sur le caractere bénin d’une tuméfaction des parties molles.

I-5 Retard de diagnostic, de prise en charge speécialisée des tumeurs
malignes des parties molles, et conséquences potentielles

I-5-1 Sarcomes : un diagnostic souvent retardé
Le diagnostic des sarcomes des tissus mous est souvent retardé et ceci pour plusieurs raisons :

e |l est tout d'abord fréquent que le patient tarde a consulter son médecin généraliste du
fait de l'absence courante de symptomatologie douloureuse dans la plupart des
tumeurs malignes des parties molles. Ainsi, dans une étude britannique de 2003, sur
93 cas de sarcomes des tissus mous, seulement 16 cas mentionnaient la douleur
comme symptéme (41).

Une tumeur maligne des parties molles peut également se présenter sous la forme d’un
pseudo-hématome pour lequel on ne retrouvera pas de notion de traumatisme ou
d’ecchymose a ’anamnése ni de prise de médicament anticoagulant.

e Ensuite, le clinicien consulté en premier recours peut aisément négliger une masse
asymptomatique présente depuis plusieurs années ou supposée post traumatique et ce
d'autant plus qu'il est impossible de faire la différence cliniquement entre une tumeur
maligne et une tumeur bénigne.

e Par ailleurs, ce retard est parfois dd a un délai important pour obtenir une consultation
en centre spécialisé ou a un retard pour obtenir les examens d'imagerie nécessaires
(Imagerie par Résonnance Magnétique par exemple).

e Enfin, il arrive parfois que ce retard soit dii a une premiere prise en charge chirurgicale
inadaptée du patient, le chirurgien ayant opéré une lésion qu'il pensait bénigne et en
découvre fortuitement la malignité sur le compte rendu anatomopathologique.

Dans une étude de Clark et Thomas (2) réalisée entre 2003 et 2004 dans un hdpital
britannique était défini comme retard de prise en charge tout patient ayant mis plus de 3 mois
avant d'étre vu dans une unité spécialisée dans la prise en charge des sarcomes aprés la
premiére constatation médicale de la tumeur. Ainsi, sur une série de 159 patients suivi dans ce
centre spécialisé dans la prise en charge des sarcomes, 31 patients (20 %) avaient eu un retard
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dans leur prise en charge spécialisée ; les médecins généralistes étaient responsables de ce
délai dans 13 cas sur 31, le patient lui-méme dans 2 cas sur 31, ce retard était dd a une prise
en charge hospitaliere ou spécialisée dans 7 cas sur 31 et était multifactoriel pour 9 cas. Le
délai médian de retard de référence en centre spécialisé était de 14 mois pour cette série (4
mOis au minimum et 96 mois au maximum).

Dans une autre étude Britannique, George et Grimer en 2012 (1) ont publié des résultats une
dizaine d'années apres la diffusion de recommandations aux médecins généralistes sur la prise
en charge des tumeurs des parties molles (avec publication d'un certain nombre de signes
cliniques inquiétants a rechercher). 49 patients soit 74% d'une série de patients suivis pour un
sarcome des tissus mous s'étaient présentés a leur médecin généraliste avec au moins un signe
clinique inquiétant qui aurait nécessité que le patient soit adressé de maniére urgente en centre
spécialisé. Seulement 2 patients (soit 4%) avaient été adressés de maniere urgente en centre
spécialisé, tandis que 21 autres patients (soit 43%) avaient été adressés immédiatement a un
spécialiste.

Dans une étude réalisee en Suede en 2012 (29), 3/4 des patients pris en charge dans un centre
Suédois spécialiseé dans la prise en charge des sarcomes avaient été vus en premier recours par
un médecin généraliste. Parmi ces patients, 1/4 furent adressés directement en centre
spécialisé dans la prise en charge des sarcomes permettant une prise en charge deux fois plus
rapide par comparaison aux patients adresses a I'h6pital local.

D’une fagon générale, on estime qu'environ 1/5éme des patients pour lesquels une tumeur
sarcomateuse a été diagnostiquée en Grande Bretagne et en Suede ont eu un retard de prise en
charge initiale (1, 2, 29).

I-5-2 Conséquences du retard de diagnostic des tumeurs sarcomateuses ou
de la mauvaise orientation initiale du patient

I-5-2-1 Conséquences d’une prise en charge retardée

Les conséquences d'une prise en charge tardive en matiére de sarcomes sont multiples (3) :

La premiére conséquence est ’augmentation du volume tumoral pouvant impliquer une prise
en charge chirurgicale ou médicale plus lourde (amputation, radiothérapie) (11).

Ensuite, un retard de diagnostic ou de traitement peut théoriqguement permettre ’apparition de
métastases le plus souvent pulmonaires modifiant a la fois la prise en charge et le pronostic.
Enfin, les conséquences psychologiques peuvent étre majeures, notamment chez un patient
faussement rassuré lors d’une premiére consultation médicale pour une tuméfaction qui
I’inquiétait et s’avérant aprés plusieurs mois d’errance diagnostique étre un sarcome, ou chez
un patient qui doit étre opéré une seconde fois du fait de marges tumorales non saines (R1 ou
R2) aprés une premiere excision d’une tumeur maligne que le chirurgien a pris pour un simple
lipome.

I-5-2-2 Conséquence d’une prise en charge non spécialisée

Les patients atteints par une TPM maligne non adressés en premiére intention en centre
spécialisé ne bénéficient pas toujours d'une prise en charge optimale du fait d'une expérience
insuffisante, d'une erreur diagnostique (la grande diversité des tumeurs des parties molles
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nécessitant un examen anatomopathologique et d'imagerie eux aussi spécialisés), de marges
chirurgicales insuffisantes ou de I'absence de traitement néo adjuvant (radiothérapie ou
chimiothérapie).

Il n’a pas été démontré qu’un traitement local inadéquat ou une prise en charge dans un centre
non spécialisé avait un effet sur la survie ou la survenue de métastases (42).

En revanche, un traitement local inadéquat tel une excision marginale est souvent responsable
de l’apparition de récurrences locales (43). Dans une étude suédoise datant de 1996, on
retrouve 3 fois plus de récurrences locales chez les patients traités en dehors dun centre
spécialisé (44).

Il a aussi été démontré qu'une biopsie réalisée par un chirurgien non expérimenté et un
prélevement analysé par un anatomopathologiste non spécialisé dans les TPM était associé a
un risque considérablement plus important d'erreur diagnostique, de dissémination locale, de
mauvaise localisation de l'incision rendant plus compliquée la reprise chirurgicale et pouvant
parfois conduire a une amputation et/ou radicalement changer le pronostique (11, 28, 29, 45,
46).

Seule une planification préopératoire et chirurgicale specialisée permet de limiter au
maximum le risque de résections inadéquates (marges positives microscopiquement R1 ou
macroscopiquement et microscopiquement R2 ou contamination malencontreuse des tissus
adjacents) (47).

L’orientation vers un centre de référence des patients pour lesquels on suspecte une tumeur
maligne des parties molles, dans les meilleurs délais, est donc fondamentale avant tout geste
invasif.

I-6 Objectifs de notre travalil

Objectif principal : Evaluer les connaissances et pratiques professionnelles des médecins
généralistes concernant la prise en charge des TPM.
Ont été analysés :
e La connaissance des signes cliniques inquiétants a relever lors de I’examen initial
e Les pratiques concernant les prescriptions d’examens biologiques et radiologiques
e La connaissance par les praticiens des réseaux de soin spécialisés dans la prise en
charge des TPM ainsi que les modalités d’orientation vers ces réseaux.

Obijectifs annexes :
Déterminer la fréquence des consultations pour TPM en médecine générale.
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PARTIE Il : MATERIEL ET METHODE

Il s’agit d’une étude quantitative, transversale, observationnelle sur des pratiques
professionnelles.

Elle a pu étre réalisée sur la base d’un auto questionnaire (Annexe 1) adressé a des médecins
exercant la médecine générale dont les coordonnées ont été obtenues via la participation
gracieuse d'un organisme proposant des études de marché auprés des professionnels de santé
et qui disposait d'une liste d’adresses e-mail de 10 000 médecins généralistes, les médecins
n'étaient pas rémunérés pour leurs réponses.

Cet auto-questionnaire était accompagné d'un courrier de présentation du sujet de la these
avec possibilité de joindre l'auteur du questionnaire en cas de besoin.

Le questionnaire était anonyme et & remplir via un lien internet envoyé dans le mail adressé
aux médecins généralistes.

Afin de motiver les médecins a répondre au questionnaire, un résumé sur les derniéres
recommandations internationales en matiére de prise en charge des tumeurs des parties molles
était proposé aux répondants qui le souhaitaient (Annexe 2), il était envoyé dans un second
mail apres avoir obtenu les réponses au questionnaire.

Les médecins généralistes ont été sollicités par un e-mail envoyé le 02/03/2016 afin de
répondre au questionnaire ; nous avons réussi a obtenir 542 reponses complétes au
questionnaire soit un taux de répondants satisfaisant d'environ 5.42% en 48 heures.

Le questionnaire était composé de différentes questions fermeées pour la plupart et présentait
les axes suivants :

v Dans une premiére partie, le questionnaire comprenait une mise en situation via un cas
cliniqgue permettant de recueillir quels types d'examens paracliniques sont
habituellement demandés par les médecins généralistes devant une tuméfaction
suspecte des parties molles. Les réponses a ce cas clinique permettent aussi de
recueillir les habitudes des médecins généralistes quant a l'orientation d'un patient
présentant une tumeéfaction suspecte des parties molles dans le parcours de soins.

v La deuxiéme partie du questionnaire permettait de recueillir :

e Les caractéristiques de la population étudiée (médecins généralistes ayant répondu au
questionnaire)

e Des données épidémiologiques sur la fréquence de survenue du motif de consultation
découverte d'une tuméfaction des parties molles™ en médecine générale

e Des données sur les prescriptions d'examens paracliniques

e Les connaissances des médecins généralistes en matiere de prise en charge des
tumeurs des parties molles (signes cliniques inquiétants et réseaux de soins nationaux
existants) et leur éventuel besoin de formation.

Les données qualitatives ont été rapportées par des nombres et des pourcentages.
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PARTIE 11l : RESULTATS

Durant la période de recueil au cours du mois de mars 2016 nous avons obtenu 542 réponses
complétes au questionnaire soit 5.42 % des 10 000 médecins contactés par mail envoyé le
02/03/2016.

Une centaine de médecins nous ont recontactés par mail pour nous informer qu'ils
n'exercaient pas ou plus pas la médecine générale et n'avaient donc pas répondu au
questionnaire.

I11-1 Caractéristiqgues des médecins généralistes ayant répondu au
guestionnaire

L’échantillon étudié comprenait des médecins généralistes dont 1’age était principalement
situé entre 30 et 40 ans ainsi qu'entre 50 et 60 ans ce qui est plutdt représentatif de la
démographie médicale actuelle en médecine générale.

3% des médecins généralistes interrogés avaient entre 20 et 30 ans.
31% des médecins généralistes interrogés avaient entre 30 et 40 ans.
16% des médecins généralistes interrogés avaient entre 40 et 50 ans.
27% des médecins généralistes interrogés avaient entre 50 et 60 ans.
23% des médecins généralistes interrogés avaient plus de 60 ans.

35% - 31%
30% -
25% -
20% - 16%
15% -
10%
5% -
0% | | | ! |
20-30 31-40 41-50 51-60 >60ans
ans ans ans ans

27%

23%

3%

Répartition suivant ’4ge des praticiens ayant répondu au questionnaire
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La majorité des médecins généralistes ayant répondu au questionnaire exercaient la médecine
générale en ville.

467 medecins soit 86% exercaient la médecine générale en ville.
57 médecins soit 11% exercaient la médecine générale en milieu hospitalier.
18 médecins soit 3% exercaient la médecine générale en centre de santé.

3% 11%

B MG de ville

B MG hoépital

m MG C. de
santé

Lieu d’exercice des médecins ayant répondu

I11-2 Fréquence du motif de consultation « tumeur des parties molles » en
medecine générale

372 médecins sur les 542 médecins généralistes interrogés avaient été confrontés au cours de
I'année écoulée a au moins un patient présentant une tumeur (maligne ou bénigne) des parties
molles (sein et peau exclus) soit environ 69%.

EOUl mNON

Existence d'au moins 1 consultation pour TPM dans I'année écoulée (question 11)

24



3>

%
O
A
&

& UN|VERSITE
‘B PARIS DESCARTES

ORB,
A2 %0,

: ,\/),

S

En ce qui concerne le nombre de consultations pour TPM au cours de ’année écoulée, il était
estimé a :
1 a 4 pour 54% des praticiens

e 5210 pour 12 % des praticiens
e 11 a 20 pour 2% des praticiens
e Supérieur a 20 pour 0.7% des praticiens
60% - 4%
50% -
40% -
30%
20% - 12% M Pourcentage de
10% - ' 2% 1% oraticiens
0% I I I ]
‘90\\; ‘9\)\&. ‘90\&. ‘9\)\&.
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@ @ @ @
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Estimation par les médecins généralistes du nombre de consultations pour TPM au
cours de ’année écoulée (Question 12)

I111-3 Examens paracliniques prescrits par les médecins généralistes en cas
de tumeur des parties molles présentant un ou plusieurs signes cliniques
inquiétants

Le cas clinique proposé aux médecins généralistes evoquait le diagnostic d'une tumeur des

parties molles siégeant sur un membre et qui présentait 2 signes cliniques inquiétants (taille de
plus de 5 cm et localisation profonde).

111-3-1 Imagerie
e Seulement 124 médecins sur 542 soit 23% des médecins généralistes interrogés ont
décidé de prescrire une radiographie standard de la zone de siége de la tuméfaction a

I'issue de la premiere consultation.

e 41 médecins sur 542 soit 7% ont déclaré prescrire un scanner.
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e La quasi-totalité des médecins généralistes : 515 sur 542 soit 95% ont prescrit une
échographie des parties molles.

e Seulement 73 médecins sur 542 soit 13% ont prescrit une IRM.

% prescriptions
100% -
80%
60% -
40%
20% -
O% I I I ]
O > N4
S & S X
6\0 (:b {b
2 S S0
& &

Examens d’imagerie prescrits en cas de TPM avec signes cliniques inquiétants
(Questions 1-4)

Devant une TPM en général, 45% des médecins généralistes prescrivent systématiqguement un
examen d’imagerie médicale, 34% prescrivent souvent au moins un examen complémentaire
d’imagerie, 20% des médecins en prescrivent parfois et ils ne sont que 1.5% & ne jamais en
prescrire.
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1,50%

M systématique
M Souvent
m Parfois

M Jamais

Prescriptions d’examens d’imagerie par les médecins généralistes devant une TPM en
général (Question 14)
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111-3-2 Biologie

Sur le plan biologique, les marqueurs les plus fréquemment prescrits ont été la Numération
Formule Sanguine (citée par 54% des médecins), la Vitesse de Sédimentation (40%) et la
protéine C réactive (CRP) (51%).

14% des médecins ont demandé une électrophorese des protéines plasmatiques.

15% des médecins ont demandé le dosage de la Lactodeshydrogénase ou LDH.

4% ont demandé le dosage de marqueurs tumoraux (non identifiés)

45% ont également déclaré avoir pu ne pas prescrire de bilan biologique complémentaire a
I'issue de la premiére consultation.

% Prescriptions

60% -
50% -
40% -
30% -
20% -
20 7
O% [ [ [ 'I [ -I |
S \e) Q Q Q \K AN
é( N (% <<3 \,Q O(bo Qy\o
& F
R Q,b‘o
&

Examens biologiques prescrits devant une TPM présentant des signes cliniques
inquiétants (Question 5)
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I11-4 Signes cliniques inquiétants lors de I’examen d’une TPM déclenchant
la prescription d’un bilan d’imagerie par les médecins généralistes

La majorité des médecins généralistes interrogés avaient connaissance des signes cliniques
inquiétants d’une tumeur des parties molles impliquant la prescription d’un bilan d’imagerie
complémentaire, ils sont notamment 62% a évoquer le critere essentiel de taille importante.

90% - 76%

0, -
380//: 62% 62% oL
60% -
50% -
40% -
30% -
20% -
10% -
0% T T I I 1

Signes cliniques inquiétants relevés lors de ’examen d’une TPM et susceptibles de
déclencher la prescription d’un examen d’imagerie par les médecins généralistes
(Question 16)

I11-5 Formation initiale ou continue sur la prise en charge des tumeurs des
parties molles en médecine générale

Une grande majorité des médecins interrogés (78%) ont déclaré n’avoir jamais regu de
formation initiale ou continue sur le theme tumeur des parties molles et 83% d’entre eux ont
sollicité la mise a jour de leurs connaissances. Enfin, plus de 88% des médecins interrogés ont
souhaité recevoir la synthese des recommandations ESMO.
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I11-6 Type de spécialiste ou réseaux sollicités pour avis en cas de doute sur
caractére bénin ou malin d’une tumeur des parties molles :

49% des généralistes adressent leurs patients a un chirurgien orthopédiste en cas de doute sur
une tumeur des parties molles

21% des généralistes interrogés adressent préférentiellement leur patient vers un spécialiste en
chirurgie viscérale

2% vers un spécialiste en rhumatologie

15% vers un spécialiste en oncologie médicale

13% vers un autre spécialiste ou réseau autre que les spécialistes précédemment cités

Orientation des patients

50% -
40% -
30% -
20% -
10% -
0% | | | | |

Spécialistes sollicités par les médecins généralistes en cas de TPM suspecte (Question 6)

La majorité des généralistes interrogés soit 72% adressent préférentiellement leur patient en
cas de doute vers le centre hospitalier public ou privé le plus proche.

Seuls 26% des médecins généralistes interrogés adressent leur patient vers un centre
spécifiqguement adapté a la prise en charge des tumeurs des parties molles

Moins de 2% des médecins généralistes interrogés ont affirmé avoir connaissance des réseaux
spécialisés dans la prise en charge des tumeurs des parties molles NetSarc, RRePS et ResOs.
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PARTIE IV : DISCUSSION

La prise en charge en premier recours par les médecins généralistes des tumeurs des parties
molles est un sujet qui n’a jamais été abordé dans la littérature médicale francaise.

Il arrive pourtant fréguemment (et méme de plus en plus souvent du fait du parcours de soins
imposé par I’assurance maladie) que les patients consultent un médecin généraliste en premier
lieu devant la découverte d’une TPM ; ceci justifie ce travail qui proposait d’évaluer la prise
en charge par les médecins généralistes de cette pathologie ainsi que leur sentiment vis-a-vis
de leur formation sur ce theme.

Notre questionnaire a bénéficié d’une large diffusion (base de 10 000 adresses e-mail obtenue
gracieusement via un organisme de sondages spécialisé dans les sondages ciblant les
professionnels de santé) ce qui nous a permis d’obtenir un nombre de réponses important
puisque 542 réponses ont été obtenues, largement au-dela de ce que nous nous étions fixé
comme objectif de 250 réponses. L’analyse des réponses a été stoppée au bout de 48 heures a
partir de la diffusion du mail avec le questionnaire.

La population des répondeurs est plutdt représentative des medecins généralistes nationaux
sur la base de 1’age et du mode d’exercice avec une majorité de médecins ayant plus de 50 ans
malgré un mode de diffusion par internet qui aurait pu exclure les médecins les plus agés
(certains maitrisant peut é&tre moins bien 1’outil informatique), la majorité des medecins
interrogés exercaient la médecine générale en ville (86%).

Néanmoins, certaines adresses e-mail étaient erronées et on peut noter qu’une centaine de
destinataires ont répondu qu’ils n’exergaient pas ou plus la médecine générale de consultation
et avaient donc été ciblés par erreur. Il est également possible que des non médecins
généralistes aient pu répondre au questionnaire bien que le déroulé de ce dernier ne permette
pas de répondre pertinemment pour un destinataire ne pratiquant pas la médecine générale de
consultation.

Les résultats obtenus via le questionnaire sur la prise en charge en medecine générale des
tumeurs des parties molles ont permis :

De confirmer que le motif de consultation « tumeur des parties molles » est un motif
rencontré de maniére réguliere en medecine générale puisque la majorité des meédecins
estiment qu’ils doivent traiter ce probléme de santé de 1 a 4 fois dans I’année et que pres de
15% des médecins en voient plus de 5 par an.

Néanmoins, cette fréquence parait nettement sous-estimée dans ces résultats puisque selon
I’observatoire de la médecine générale, chaque médecin généraliste a re¢gu une moyenne
annuelle de 22.5 patients pour le motif de consultation « Tuméfaction ». Cette sous-évaluation
s’explique peut-étre par le fait que le terme tumeur ou tuméfaction est souvent per¢cu comme
attaché a un caractére malin alors que sur le plan médical une tumeur peut étre bénigne ou
maligne mais aussi car le terme de « tuméfaction » est plus large que le terme « tumeur des
parties molles » et englobe par exemple les tumeurs mammaires et les abces.

La majorité des médecins généralistes interrogés semblaient avoir connaissance des signes
cliniques inquiétants évoquant une malignité des TPM dont la modification récente de la
masse en volume, la découverte récente de la masse, la taille importante de la masse, sa
profondeur ou son caractére douloureux puisque la majorité des médecins interrogés ont
demandé un bilan d’imageric complémentaire devant chacun de ces signes inquiétants.
Néanmoins, on peut noter que devant une masse des parties molles de taille importante qui est
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pourtant un signe inquiétant majeur, 38% des médecins généralistes ne prescrivent pas de
bilan d’imagerie complémentaire.

En ce qui concerne les examens complémentaires d’imagerie demandés devant une TPM
suspecte, les médecins généralistes interrogés ont été minoritaires a prescrire directement une
exploration par IRM (13%) alors qu’il s’agit de I’examen de référence ; ils ont été a I’inverse
trés nombreux a prescrire une échographie (95%) accessible bien plus rapidement et moins
couteuse que I'IRM mais qui ne permet d’assurer le diagnostic positif que des Kkystes
synoviaux.

De méme, peu de médecins généralistes pensent a réaliser une radiographie standard en cas de
tumeur suspecte des parties molles d’'un membre (23%) alors que la radiographie
conventionnelle, trés accessible, est indispensable au bilan d’imagerie initial afin d’éliminer
une tumeur de nature osseuse ou des calcifications intra tumorales.

Sur le plan de leur formation, la grande majorite des médecins généralistes interroges (environ
78%) déclarent ne jamais avoir ete formés de maniére initiale ou dans le cadre de la formation
continue sur la prise en charge des tumeurs des parties molles et plus de 4 médecins sur 5 ont
estimé qu’une formation sur ce sujet serait utile a leur pratique.

Les réponses au questionnaire ont aussi montré que les médecins généralistes ne connaissent
pas pour la plupart (a plus de 98%) les réseaux spécialisés dans la prise en charge
diagnostique et thérapeutiques des tumeurs suspectes des parties molles ; ce qui explique
qu’en cas de doute, les médecins généralistes pour 70% d’entre eux adressent au spécialiste au
plus pres du cabinet ou du domicile du patient et non au spécialiste de leur connaissance le
plus compétent dans ce domaine.

I1 découle de ces données qu’un renforcement de la formation des médecins géneralistes sur la
prise en charge des tumeurs des parties molles pourrait étre utile pour une meilleure prise en
charge des patients ayant une tumeur suspecte des parties molles.

Elle permettrait d’améliorer les compétences diagnostiques des médecins généralistes en les
aidant a mieux maitriser les signes cliniques inquiétants d’une TPM afin de réaliser un
diagnostic plus rapide et plus précis en cas de pathologie tumorale s’avérant maligne.

Ainsi, la plupart des tumeurs des parties molles profondes et/ou mesurant plus de 5 cm de
diametre devraient conduire les médecins généralistes a demander un bilan radiographique
conventionnel (en cas de siége tumoral sur les membres) et une IRM : examen le plus sensible
et le plus spécifique.

Des recommandations reprenant les signes cliniques inquiétants a rechercher lors de I’examen
des TPM et la conduite a tenir en cas de positivité existent en Suéde depuis une trentaine
d’années (29) ainsi qu’en Grande Bretagne depuis un dizaine d’années a l’intention des
médecins généralistes (36).

Lorsque le médecin généraliste adresse son patient pour avis spécialisé, il est important que
celui-ci soit le plus compétent pour gérer la pathologie du patient surtout si cette derniére
nécessite une prise en charge diagnostique et thérapeutique multidisciplinaire tres spécialisée
comme c’est le cas pour les tumeurs des parties molles.

Cette prise en charge spécialisée et multidisciplinaire concerne les patients porteurs d’un
sarcome confirmé mais également tout patient présentant une masse des tissus mous
inexpliquée, profonde et ou superficielle avec un diamétre supérieur a 5 cm (4, 6, 28, 48).
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La connaissance des réseaux de soins spécialisés par les médecins généralistes est essentielle
a I’exercice de leur compétence de coordination des soins.

Une information sur les réseaux de soins spécialisés existants parait indispensable afin
d’éviter les errances diagnostiques, les retards de prise en charge thérapeutiques et les
traitements chirurgicaux inadaptes.

L’efficacité de 1’élaboration et de la diffusion de recommandations aux médecins généralistes
sur la prise en charge des TPM a été démontrée en Suede dans 1’étude de Styring en 2012
(29). Dans cette étude, a éte évaluée 1’adhésion aux recommandations Suédoises sur les
tumeurs des parties molles profondes ou superficielles de plus de 5 cm et notamment
I’adhésion a la recommandation de référence (« referral pathway ») selon laquelle toute
tumeur des parties molles profonde ou superficielle mesurant plus de 5 cm doit étre adressée
Vers un centre spécialisé.

L’étude concluait a I’efficacité des recommandations de référence vers un centre spécialisé
devant une tumeur suspecte des parties molles puisque la quasi-totalité des patients atteints
par un sarcome avaient fini par étre pris en charge en centre spécialisé ; elle concluait
également que ces recommandations n’avaient pas conduit & un surcroit de travail
inacceptable puisqu’un quart des patients adressés selon les critéres d’alarme s’étaient vus
diagnostiquer un sarcome. Néanmoins, cette étude soulignait que la référence directe en
centre spécialisé pouvait étre sérieusement amelioree.

En France, a DI'inverse de la Suéde et d’autres pays Européens, il n’existe pas de
recommandations sur la prise en charge des tumeurs des parties molles en médecine générale.
Les médecins généralistes ne sont pour la plupart pas informés de I’existence de réseaux
spécialisés comme 1’a confirmé notre étude, ni des principaux examens d’imagerie a réaliser
en premiére intention en cas de doute.

L’élaboration de recommandations nationales aurait pour intérét de faciliter et d’optimiser le
diagnostic et la prise en charge des tumeurs des parties molles afin d’en optimiser la prise en
charge diagnostique et thérapeutique et ainsi de limiter les situations d’errance diagnostique
fréquentes en la matiére.
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CONCLUSION

Notre étude a permis de confirmer que la prise en charge des tumeurs des parties molles était
une question abordée de maniére réguliére (méme si non quotidienne) en médecine générale.
Elle a également pu établir que si les médecins généralistes reconnaissent dans leur majorité
les signes cliniques inquiétants lors de I’examen d’une tumeur des parties molles, les
recommandations internationales ne sont pas appliquées s’agissant notamment des examens
complémentaires d’imagerie a prescrire aprés identification d’une tumeur suspecte des parties
molles. De méme, les médecins généralistes interrogés ont déclaré pour la plupart ne pas
connaitre les réseaux spécialisés dans la prise en charge diagnostique et thérapeutique des
tumeurs des parties molles alors qu’adresser le patient au plus vite vers ces réseaux est
fondamental pour améliorer la prise en charge des patients touchés par un sarcome des parties
molles : une pathologie rare mais grave.

L’exposition de recommandations frangaises et des réseaux spécialisés dans la prise en charge
des tumeurs des parties molles serait souhaitable aupres des médecins généralistes francais
par le biais de la formation médicale initiale et/ou continue.
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Annexe 1

PRISE EN CHARGE
DES TUMEURS DES PARTIES MOLLES
EN MEDECINE GENERALE

1) CAS CLINIQUE :

Un patient ageé de 40 ans, sans antécédents médicaux notables, vient consulter au cabinet
au sujet d’une tuméfaction siégeant sur le haut de la cuisse gauche qui Pinquiéte. Il a
remarqué la présence de cette masse sous la douche il y a quelques semaines maintenant.
A I’examen clinique, la masse mesure environ 6 cm de diametre, elle n’est pas
douloureuse ni d’allure inflammatoire, elle est plutot molle, profonde, mobile par
rapport au plan aponévrotique.

Vous decidez a I’issue de cette premiére consultation de compléter votre examen clinique
par un ou des examens paracliniques d’imagerie de la zone sur laquelle siege la tumeur.

1-Prescrivez-vous une radiographie standard du fémur gauche ?
L] Qui
L1 Non

2 -Prescrivez-vous un scanner ?
L] Oui

1 Non

3-Prescrivez-vous une échographie ?
[J Oui
[J Non

4-Prescrivez-vous une IRM ?
] Oui
1 Non

5-Parmi les examens biologiques suivants, le ou lesquels seriez-vous susceptibles de
prescrire a I’issue de cette premiére consultation :

LINFS

LIVS

[JCRP

[LJEPP

[JLDH

[JMarqueurs tumoraux

[JAucun

6- Le patient a finalement eu une imagerie qui ne permet pas de conclure au caractére
bénin ou malin de la lésion : vous décidez de prendre un avis spécialisé :
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A quel(s) speécialiste(s) vous adressez-vous ? (1 seule réponse)

[1Un(e) specialiste en chirurgie orthopédique
[1Un(e) spécialiste en chirurgie viscérale

[JUn(e) spécialiste en rhumatologie

[1Un(e) spécialiste en oncologie médicale

[JAutre Spécialiste ou réseau de votre connaissance

7- Vers quel type de structure adressez-vous préférentiellement votre patient ?

[1Vers le centre hospitalier, public ou privé, le plus proche ou celui avec lequel vous avez
I’habitude de travailler

[IVers un centre hospitalier, public ou privé, dont vous avez connaissance de la spécialisation
dans la prise en charge des tumeurs des parties molles

I1) QUESTIONNAIRE (SUITE)

8-Etes-vous médecin geneéraliste ?
[L1Oui
[INon

9- Dans quel milieu exercez-vous la médecine generale ?
LIEn ville

LIEn milieu hospitalier

[J En centre de santé

10- Dans quelle tranche d’age vous situez vous ?
[1Entre 20 et 30 ans

[JEntre 30 et 40 ans
[IEntre 40 et 50 ans
[JEntre 50 et 60 ans
[160 ans et plus

11-Avez-vous été confronté(e) au cours de I’année écoulée a un patient présentant une
tumeur (maligne ou bénigne) des parties molles (sein et peau exclus) ?
[JOui

CINon

12- Au cours de ’année écoulée a combien de reprises estimez-vous avoir été
confronté(e) au cours de vos consultations a la prise en charge en premier recours d’une
tumeur des parties molles ?

[10
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(J1a4

[15a10
[J11a20
[(IPlus de 20 fois

13-Vous sentez-vous a I’aise dans la prise en charge des tumeurs des parties molles en
premier recours ?

[1Tout a fait a I’aise

[JEn partie a I’aise

[] Peu a I’aise

[] Pas du tout a I’aise

14-Devant une tumeur des parties molles, prescrivez-vous systématiquement un ou
plusieurs examens complémentaires d’imagerie medicale ?

[1Jamais

[IParfois

[ISouvent

[IToujours

15- Parmi ces difféerents examens le ou lesquels prescrivez-vous systéematiquement en
premiere intention ?

[IBilan biologique

[IRadiographie

[IEchographie

[JScanner

LJIRM

[J Aucun

16- Parmi les caractéristiques cliniques suivantes d’une masse des parties molles, la ou
lesquelles vous incitent a demander une imagerie ? (Une ou plusieurs réponses possibles)
[1Une masse de taille importante

OJUne masse douloureuse

CJUne masse profonde

OUne modification récente de la masse en volume/consistance

OOUne découverte récente de la masse

17- Avez-vous déja recu dans le cadre de votre formation initiale ou continue une
formation spécifique sur la prise en charge des tumeurs des parties molles ?

(1 Non, jamais

[J Oui, une fois

(1 Oui, a plusieurs reprises
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18- Ressentez-vous un besoin de mise a jour de vos connaissances sur la prise en charge
des tumeurs des parties molles ?

[(1Oui

[INon

19- Connaissez-vous le réseau de soin NetSarc?
1 Oui
] Non

20-Connaissez-vous le réseau de soin RRePS?
L] Qui
] Non

21-Connaissez-vous le réseau de soin ResOs ?
L] Qui
] Non

Si vous souhaitez accéder a la synthése des recommandations sur la prise en charge des
sarcomes des parties molles selon 'ESMO (European Sarcoma Network Working
Group), cliquez ici.

Merci d*avoir pris le temps de répondre a ce questionnaire.
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Annexe 2

SYNTHESE DES RECOMMANDATIONS SUR LES SARCOMES DES TISSUS
MOUS SELON I'ESMO (European Sarcoma Network Working Group)

Epidémiologie

- leur incidence est rare : 4-5/100 000 habitants/an en Europe

- les sarcomes des parties molles sont ubiquitaires

- la prise en charge est multidisciplinaire, dans un centre de référence

Prise en charge

- les patient(e)s atteint(e)s ou suspect(e)s de sarcome doivent étre adressé(e)s vers un centre
de référence

- en pratique, toute masse des parties molles non expliquée, profonde, ou superficielle de plus
de 5¢cm, doit étre référée

Imagerie

- 'IRM est I'examen de choix pour I'imagerie des masses des parties molles des extrémites, et
du tronc

- I'échographie peut étre realisée mais devrait étre suivie d'une IRM ou d'un scanner

- la radiographie peut étre utile pour éliminer une tumeur osseuse ou rechercher des
calcifications dans la masse

- le scanner est utile pour analyser les masses calcifiées et pour les sarcomes rétro-péritonéaux

Biopsie

- une biopsie (micro biopsie ou chirurgicale) est nécessaire avant I'initiation du traitement

- une biopsie exérese peut-étre réalisée pour les masses superficielles, de moins de 3cm, dans
un centre de référence, avec une imagerie

- la biopsie doit étre realisée dans un centre de référence apres discussion en réunion de
concertation pluridisciplinaire

Examens complémentaires

- le scanner thoracique sans injection est nécessaire au bilan d'extension

- d'autres examens peuvent étre utiles dans le bilan d'extension (scanner abdomino-pelvien,
TEP-scanner, etc.)

Traitement d'un sarcome des parties molles localisé

- la chirurgie large est le traitement de référence pour un sarcome des parties molles localisé

- la radiothérapie peut étre utilisée dans certains cas pour diminuer le risque de récidive locale
- il n'existe pas de consensus sur l'utilisation de la chimiothérapie. La chimiothérapie peut étre
utilisée chez les patients présentant un haut risque de récidive

Suivi

- le suivi des patients dépend du grade de la tumeur.

- un suivi tous les 4 mois pendant 2 ans, tous les ans jusqu'a 5 ans, puis tous les ans jusqu'a 10
ans est souvent propose

- le suivi comporte souvent un examen clinique local a la recherche d'une récidive locale, et
un examen radiographique des poumons

- l'utilisation d'une IRM du site opéré et d'un scanner sans injection du thorax est habituelle
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Référence

Soft tissue and visceral sarcomas : ESMO Clinical Practice Guidelines for diagnosis,
treatment and follow-up.

The ESMO/European Sarcoma Network Working Group. Annals of Oncology 25
(Supplement 3), 2014

Les réseaux en France
- le réseau RRePS (réseau de référence en Pathologie des Sarcomes des Tissus Mous et des

Visceres) : https://rreps.sarcomabchb.org/

- le réseau NetSarc (réseau de référence clinique des sarcomes) :
https://netsarc.sarcomabcb.org/

- le réseau ResOs (réseau de référence clinique des sarcomes 0sseux) :

https://resos.sarcomabcb.org/
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Prise en charge des tumeurs des parties molles en médecine générale

Résumé :

Le médecin généraliste est souvent consulté en premier recours lorsqu'un patient se
découvre une tumeur des parties molles. Il n’existe actuellement aucune recommandation
francaise sur la prise en charge des tumeurs des parties molles en médecine générale.
Parmi ces tumeurs, il existe les sarcomes, une pathologie rare mais grave dont la prise en
charge est trés spécialisée.

Notre étude a eu pour objectif principal de déterminer quelles sont les pratiques actuelles
des médecins généralistes en matiére de prise en charge des tumeurs des parties molles
afin de les comparer aux recommandations internationales existantes ; I'objectif secondaire
était de déterminer s’il existe un besoin de formation sur ce sujet auprés des médecins
généralistes.

Il s’agit d'une étude quantitative, transversale, observationnelle sur les pratiques
professionnelles des médecins généralistes lors de la prise en charge des tumeurs des
parties molles réalisée via un auto questionnaire envoyé par e-mail en mars 2015 a des
médecins généralistes francais figurant dans une base de données comportant plus de
10 000 e-mail.

542 réponses au questionnaire ont été obtenues. Devant une masse des parties molles de
taille importante, 38% des médecins généralistes ne prescrivent pas de bilan d'imagerie
complémentaire. lIs ne sont que 13% a prescrire une IRM en cas de masse suspecte et ne
connaissent pas, pour la plupart (98%), les réseaux spécialisés dans la prise en charge des
tumeurs malignes des parties molles.

La prise en charge des tumeurs des parties molles en médecine générale pourrait étre

améliorée grace a I'élaboration et a la diffusion de recommandations nationales aupres des
médecins généralistes.

Mots clés : Tumeurs des parties molles ; médecin généraliste ; diagnostic ; prise en charge

Titre en anglais : Management of patients with soft tissue tumors by general practionners
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