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LES TUMEURS NON EPITHELIALES
Objectifs :

- Comprendre et connaitre les différences histologigues entre les carcinomes et les sarcomes

- Comprendre et connaitre le principe de classification des tumeurs conjonctives, bénignes et malignes
INTRODUCTION

Les tumeurs non épithéliales sont trés hétérogines, elles sont séparées en plusieurs groupes selon leur
marphologie et leur origine supposée, Elles appartiennent 3 différents domaines de la pathologie.

ASTUMEURS DES TISSUS CONJONCTIES

Chague type tumoral est divise en tumeurs bénlgnes et malignes et pour certaines catépories : tumeaurs
de malignité intermédlialre.

Les tumeurs bénignes sont beaucoup plus fréquentes. Elles sont habituellement de petite talile. Elles ne
m&tastasent pas, mals récldivent localement sl 'exérése est incompléte.

Classiguement, pas de nécrose tumarale, ni d’'atyples cytonucléalres, les mitoses sont rares.

1" TUMEURS BENIGNES

~ Les fibrames ; Il s'agit de lésians nodulaires, siégeant dans le derme, le chorion des mugueuses
ol certains parenchymes, constituées d'un tissu conjenctif adulte, riche en collagene. Ce sont des
prollférations bénignes, d'dvolution lente. lls sont ca netituds de fibroblastes associés @ une plus ou molns
grande quantité de fibres collagénes disposdes en faisceaux. lls peuvent sibger n'importe ol dans le lissu
conjonctif commun, mais s'ahservent surtout dans la peau et les voles aériennes supdrieures (fosses
nasales, rhinopharynk) ol |1s sont souvent trés vascularisés. Le fibrome mou ou molluscum pendulum est
une pelite tumeur cutange trés fréquente, de comtistance molle et allongée, parfols pédiculée, souvent
citude sur le cou, le thorax ou les alsselles.

~ Les lipomes : Ces tumeurs sont constituées de cellules adipeuses matures, parfols associées a
une composante fibreuse ou vasculaire importante (fikrolipeme, angiolipome).

» Lesangiomes : Il s'2git de tumeurs vasculalres bénlgnes, caractérisées par une prolifération de valsseaux

néolormés entourés de tissu conjonctif. On en distingue deux types, les hémanglomes et les

lymphanglomes {valsseaux lymphatiques qui forment des cavités de tallle trés varide, remplies de lymiphe

auxquelles s'associent souvent des éhauches imparfaites de ganglion lymphatique).

Les myomes: Les tumeurs hénignes du muscle lisse = lélomyomes » sont fréguentes. Ces

tumeurs sidgent dans IPutérus (désignées improprement par le terme de & ibrome =), dans les

musculeuses digestives.

Les tumeurs benignes du muscle strid¢ ou rhabdomyomes sant E:h:tEpl‘.ilnnrteﬂe-j
Les chondromes : Ce sont des tumeurs nodulajres faites de tissu cartilagineux blen différencid.
Elles se développent surtout dans les petils o3 des mains et des pleds. La maladie de Ofller est

une chondromatose caractérisée par de muttiples chondromes.
) réomes : || s'agit de lésians rares, constituées d'os mature, intéressant essentiellemant les
= Les 05 .

os de la face.
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2° TUMEURS MALIGNES : LES SARCOMES

LE51Sarl:nrnE5 sont des proliférations malignes dont les cellules ressemblent & celles des tissus
Conjonctifs (fibroblastes du tissu conjonctif commun ou cellules des tissus conjonctifs spécialisés.

Les sarcomes sont beaucoup plus rares que les carcinomes.

Sur [E rlan clinique, 15 sarcomes se dévelappent souvent trés rapldement et I"évolution spontanée est
Bé¢néralement rapidement défavorable. Celle-ti est marquée par une extension loco-régionale raplde,
s accompagnant de phénomeénes de compressian et gar la fréquence des métastases hématogénes.

-Aspects macroscoplques : Les sarcomes peuvent se présenter sous forme d'un tissu blanchitre, de
consistance molle, « encéphaloide », infiltrant et détrulsant 'organe et les tssus adjacents, ou
souvent, constitue une masse ferme, @ contours polycycliques refoulant les lissus avaisinants

-Aspects microscoplques : On distingue deux grands groupes de sarcomes ;

a-Sarcomes des lissus mous ;

~ Fibrosarcomes
- Ubiguitaire {tes membres cu le trone), le fibrosarcome est une tumeur fasciculée, faite de
cellules fusiformes ressembilant d des libroblastes
- L'évolution est dominée par les récidives [acales et surtout les métastases hdmatogénes.
~ Liposarcomes
- sont plus fréquemment rencontrées au niveau des membres, de Pespace rétraopéritonéal,
- L'évolution, est toujours marquée par I'apparition de récldives laocales et de métastases,
~ Angiosarcomes
- |"évolution est volontiers grevée d'hémorragies masslves.
- Le sarcome de Kaposi est une forme d'angiosarcome ohservée fréquemment auv cours du
SIDA

» Lelomyosarcames
- Parmi les localisations les plus fréquentes, on retiendra le derme, 'utérus et le tube digestif.

La prolifération fasciculée se compase également de cellules fusiformes & différenciation

musculaire [lsse.

» Rhabomyosarcomes
La lorme adulte se développe dans le muscle strig. |l s'agit d'une prolifération fusiforme

présentant une différenciation musculaire plus ou moins marquée (double striation).
L*avolution est courte avec apparition précoce de métastases.

Le rhabdomyosarcome de V'enfant est ubiguitaire, se développant en dehors des muscles
striés: plusieurs types histologiques de pronostic différent sont classiquement décrits

-

{botryoide, alvtolaire, embryonnaire).

b- Sarcomes des tissus sguelettiques :

Sarcomes ostéogéniques (ostéosarcomes) : C'est I3 tumeur maligne |2 plus fréquente du tissu
”~

Qs5EeLN,
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= lls'agit d'une prolifération fusiforme parsemée de foyers d'ostéogendése tumorale.

= Selocalise préférentiellement au niveau des métaphyses des os longs des adolescents,

- LU'tvalution est raplde aver extension locale (responsable de douleurs, de fractures
Spontanées) et mdtastatique (pou man}

# Chondrosarcomes:

- sedeéveloppe essentiellement au niveay des os plats [cOtes, ceintures) ou dans la métaphyse
des os longs, la Iésion apparait lobulée, d'aspect nacré bleudtre,

= elle reprodult selon son degré de différenciation un aspect de tissu cartilagineux plus ou
moins élabara.

B-TLUIMELIRS DES TISSUS HEMOLYMPHATIQUES

La moella osseuse produit 3 partir des cellules souches hématopoiétiques les différentes cellules du
sang. Les cellules souches hématopaidtiques donnent daux fignées cellulalres : la lignée mydloide ot |a
lignée lymphoide.

@ La lignée myéloide donne nalssance aux - globules rauges ; plaguettes ; a deux types de
globules blancs ; les monocytes et les polynuctéalres.

o Lalignée lymphoide donne naissance & un autre lype de globules blants appelés lymphocoytes. Il
en existe deux sous-lypes, les lymphocytes T et les lymphocytes B

Il existe quatre grands types de leucémies répartis en dolx groupes; ...,

*  Lesleucémies ajguds : le processus de maturation des précurseurs des globules blancs est
bloqué. Ces précurseurs restent immatures dans la maelle osseuse of |p sang ob s s"accumulent
rapidement. Suivant 'origine des cellules atteintes, on parlera de leucémle lymphoblastigue ou
lymphoide algu# (LLA} ou de leucémie myéloblastique ou myéloide algui {LMA),

* Les leucémies chronigues : le degré de maturation des globules blanes anormaux est plus
avancé. En fonction de la lignde de cellules touchies, on parlera de leucémie lymphoida chronique
{(LLC) ou de leucémia myélaide chronique [LMC).

= Le myélome : mydlome multiple
Une hémopathie maligne caractérisée par le développement d'un clone de plasmocytes (plasmocyte est
dérive d'une autre cellule sanguine appelée lymphocyte « B », un sous-type de globules blancs preduit
dans la moelle gsseuse} tumoraux envahlszant la moelle hématopoiétiqgue. Le MM représente 1 % de
I'ensemble des cancers et 10 % des hemopathies malignes.

+ Les lymphomes malins non hodgkiniens
- Il s'aglt tou]ours de tumeurs malignes qui se développent principalement dans les ganglions

lymphatiques, parfols dans des viscéres (lymphomes du tube digestif, pulmonaires...),
La différenciation des lymphomes est analysée par comparaisen avec la différenclation des

llgnées lymphaides B ou T normales, |
La caractérisation des lymphomes fait obligatoirement appel & I'immunahistachimie. ; Le CD

20 est le marqueur de la lignée B, le CD3 celui de la lignée T. En pratique, 1a taille des cellules
turnorales est un élément Important pour juger de Vagressivitd d'un lymphome : les
lymphomes 3 grandes cellules sont agressifs (lymphames de haut grade).
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* La maladie de Hodghin, caractériséa par |a présence de cellules de Sternberg
Elle se caractérise par une pralilération cellulalre polymorphe. Celle-cl est compasée de cellules
lumorales décrites par Stemberg, pathognomoniques de la maladie, et de petites cellules non
tumarales (lymphocytes, plasmacytes, polynucléaires dosinophiles, histiocytes) en propertion varlabla.

C- TUMELRS NEURO-ENDGCRINES {TNE]

Le terme neuro-endocrine définit actuellement des cellules ayanl un phénolype commun caraclérisé
par 'expression de marqueurs neuro-endocrines (synaptophysine, chromogranine) et éventuellement
par des produits de sécrétion harmonale spécifique.

Les cellules neure-andocrines forment -

- des arganes (hypothalamus, hypophyse, surrénale, parathyraides),
- des amas individualisés dans Un organe [pancréas endocrine)
= ouun réseau de cellules dispersées (thyraide, tube digestif, poumon, thymus, arbre urinaire,
appgareil génital).
Les TNE digestives {|ldon ; 28%, cdlon ;<10%, rectum : 20-25%, appendice : 19%, Pancréas ; 8% estomac
: 9%, cesophage : <1%) sont les plus fréquentes 70 3 B0% des TNE.

Selan la classification OMS 2017 on distingue ;
# Tumeur neuraendocrine, G1
- Morphologle bien diférencigée
- Indax mitotlque <2 et index Ki-B7 <3%
¥ Tumeur neuroendocrine, G2
= Morphologie bien différenciée
= Index mitatigue 2-20 etfou Index KI-67 3-20%
¥ Tumeur neuroendocrine, G3
— Morphologie bien différenciée
— Index mitatique =20 etfou Index Ki-67 >20%
¥ Carcinome neurpendocrine
- Morphologle peu différenciée
- 3 petites cellules

—4 grandes cellules
3 Tumeur mixte neurcendocrine-non neurcendocrine

D- LES TUMEURS MELANIQUES

Développées a partir des cellules qui ¢laborent le pigment mélanigue {les mélanocytes), elles sitgent

essentiellement au niveau de la peau, plus exceptionnallement sur {a choroide, les mugueuses aéro-

digestives.

1*Les tymeurs mélanigues bénlgnes : Nzevus naevo-tellulaires
titués par une prolifération de cellules naevigues qul

Les tumeurs bénignes sont des naevus: sont cons

se groupent enamas de 5 i 20 cellules ; « théques »,
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2® Les lumeurs mélaniques malignes : les milanomes

- Ces tumeurs peuvent se développer sur un nacvus préexistant {1% environ) , mais beaucoup plus
souvent elles apparaissent en peau saine

- L'exposition au soleil pendant I'enfance et "adolescence constitue un facteur de risque de survenue
des mélanomas,

- Leur gravité el la fréquence des métastases parfols révélatrices dolvent étre soulignées.

E- LE5 TUMEURS DU SYSTEME NERVEUX

1° Tumeurs du parenchyme nerveux
# Les tumeurs neuronales

Elles sont rares el survicnnent chez Penfant ou ['adulte jeune, les plus fréquentes
* Le médulleblastome:
C'est |2 lumeur du SNC la plus fréquente chez ['enfant. Cette tumeur se développe presque
exclusivement dans le vermis cérébelleu.
»  Le neuroblastome ; ¢'est une tumeur en général blen circonserite, développée dans un
hémisphérs cérébral.
# Les tumeurs gliales
«  Les astrocytomes Ce sont des tumeurs mal limitées, dont la localisation joue un grand
rble pronostique
« Les glioblastomes C'est une tumeur de trés mauvals pronostic. C'est une prollfération
d'astrocytes polymorphes, parfois monstrueuy, souvent nNécroses.
« Les oligodendrogliomes : |ls représentent 3 & 6 % de 'ensemble des tumeurs gliales

2° Les épendymomes :
Développés a partir du revitement épendymalre des ventricules cérébraux et du canal épendymaire de

la moelle et de la queue de cheval,

3" Les tumeurs des enveloppes

~ Les méninglomes
Ce sont des tumeurs bénlgnes développées 3 partir des cellules méningotheliales de I'srachroide. Ce

sont des tumeurs de croissance lentea.

» Lesneuringmes ou schwannomes
Ce sont des turmeurs carrespondant 3 une prolifération des cellules de Schwann de la gaine  des nerfs,

survenant surtout chez I'adulte d'3ge moyen. Ce sont des tumeurs de bon pronostic aprés exgrase.

~ Los neurolibromes
Cast une prolifération des cellules

et des fibres conjonctives.

de Schwann, associée & une prolifération de ceflules fibroblastiques

F- LES TUMEURS DES SEREUSES : LES MESOTHELIOMES
Ce sont des tumeurs développies a partir du revitement mésothélial des séreuses.
Les sites les plus fréquemment atteints sont la plévre et le péritoine, le péricarde et la vaginale

vest/culaire sont beaucaup plus rarement cancemeas.
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La plupart de ces tumeurs se présente sous forme ditfuse et sont malignes liés 3 une exposition 3
lamiante,

G- LES TUMEURS GERMINALES

Tumeurs dévalappées 3 partir des cellules germinales "primordiales” totipotentes
* Turmneurs complexes ;

= reproduisant des stades divers du ddveloppement embryonnaire

—contingents bénins et mallns diversement associds

= aspect histologlque identique quelgue soit la localisation

Cofluley germingled primoediales
SAmenome
Oiffdrengation Hysulaics
Embryonnaire Extra-emisnpoamaire
e il i il iyt Tl bl
-k

l:.lr-'.l:mrne ' 'I'un'.lur l:lu::uh-
embryonnaire  (TAROMES  odine  carcaome

q
Immaise Maluiey

» Séminome : Egalement appeld dysgerminome (dans lovaire) ou germinome {en intracérébral)
il est la tumeur germinale présentant fa plus grande similitude morphologique avec les gonies

{spermatoganies et ovoponies).
Macroscopie : tumeur solide bien imitée, beige, blanc creme
Histologie : cellules rondes, maonomorphes & cytaplasme dair ou éasinophile @ noyau central et

nucléold, associées & un stroma lymphocytalre (lymphocytes T] et histiocytaire.
% Carcinome embryonnaire
Il est formé de massifs de cellules embryonnaires a un stade trés peu différencié,
» Tératomes: Ce sonl des tumeurs germinales qui reprodulsent des tissus dérivés des 3 feulllets

embryonnaires : ectoderme, endoderme et mésoderme.

Les tératomes matures sont des tumeurs bénignes, constituées entiérement de tssus adultes, matures.

Il sont souyent dénommés » kyste dermoide » au niveau de I'ovaire.
Les tératomes immatures sont des tumeurs mallgnes gqul contiennent des tissus Immatures,

incomplétement différenciés, ressemblant & des tlssus embryannalres.

¥ Tumeur vitelline
hologie du sinus endodermigque |ou sac vitellin], Elle sécréte

Cetta tumeur maligne presente la maorp
d'allleurs de I'alpha-Teeto-proteing, qui peut &tre détectée dans le sérum [margueur tumoral] et sur

caupe histologique par immunghistochimie. Présente un aspect gélatineux ou myxoldes.

\wearcinome : Cest une tumeur germinale avec différenciation trophoblastique.
Choriogarcinome ;

..
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Macroscopie : tumeur solide trés hémorragique.
Histologie : il reproduit la structure du placenta avec des cellules cytotrophaoblastiques et
syncytiotrophoblastiques sécrétant la béta-HCG {détectée dans le sérum et sur coupe histologique).

H- LES TUMEURS DE BLASTEME
Ce sont des tumeurs constituées de cellules immatures semblables 3 celles dérivées de |'ébauche

Embryonnaire (blastédme) d'un organe ou d'un tissu. Elles apparaissent le plus souvent dans I'enfance.
Selon l'organe, on parlera de : rétinoblastome (tumeur oculaire), neuroblastome (systéme nerveux
sympathique), hépatoblastome (tumeur du foie), néphroblastome {tumeur du rein), pneumoblastome
(tumeur du poumaon), pancréstoblastome {pancréas)...

Les deux tumeurs les plus fréguentes sont le neuroblastome et le néphroblastome.

Ce sont des tumeurs rapidement evolutives avec extension locale, mais sensibles & la chimiothérapie ou

a la radiothérapie.




