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Préambule

Les sarcomes des parties molles sont des tumeurs
(tres) rares rencontrées chez les adultes (ils repré-
sentent moins de 0,1% des tumeurs malignes), qui
touchent 4,74/100000 personnes chaque année et
sont a l'origine de 2% [1, 2] de déces liés aux cancers.
Un dépistage précoce, suivi d'un premier traitement,
est déterminant pour le pronostic vital; en effet, un
tissu non affecté pouvait, autrefois, étre contaminé
par une biopsie mal pratiquée, qui pouvait, dans le
pire des cas, entrainer une amputation inutile. Afin
d’'uniformiser et optimiser ces résultats du traite-
ment des sarcomes des parties molles, la Swiss Natio-
nal Sarcoma Advisory Board a rédigé, 'année derniere,
plusieurs directives relatives au diagnostic, au traite-
ment et au suivi des sarcomes des parties molles qui
sont accessibles par internet (www.sarcoma.ch).

La Société Suisse de Radio-Oncologie a, sur le modéle
de la Swiss National Sarcoma Advisory Board, élaboré
des directives en matiere de traitement des sarcomes
des parties molles des extrémités et du rétropéri-
toine chez les adultes. Dans le cadre de I'élaboration de
ces normes, les directives supplémentaires suivantes
ont été prises en compte: European Society for Medi-
cal Oncology ESMO [3], British Sarcoma Group BSG
[4], National Comprehensive Cancer Network® NCCN,
version 2.2014 [5].

Introduction

Etant donné que, dans le traitement des sarcomes des
parties molles des extrémités, 'amputation, contrai-
rement a la chirurgie conservatrice associée a la radio-
thérapie, n’a pas d’effet significatif [6, 7], la conserva-
tion de I'extrémité et de sa fonction est capitale de nos
jours; en effet, 'on enregistre actuellement seule-
ment 5-10% de cas d’amputation [7, 8]. Le traitement
des tumeurs résécables consiste, dans la plupart des
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cas, en une chirurgie conservatrice des extrémités et
une radiothérapie; en effet, les deux études prospec-
tives randomisées menées ont démontré une amélio-
ration du contrdle local de la tumeur, de 70 a plus de
95%, grace a la radiothérapie associée. Cela vaut aussi
bien pour les sarcomes bien différenciés (Gi1) que
pour les sarcomes moyennement a peu et peu diffé-
renciés (G2—G3) [9—11]. La période entre la radiothéra-
pie préopératoire et la résection varie généralement
entre 3 et 6 semaines [12] et 'intervalle entre l'inter-
vention chirurgicale et la radiothérapie postopératoire
varie, elle, entre 4 et 6 semaines. Les écarts entre les
périodes dépendent, entre autres, de la cicatrisation
de la peau apres une radiothérapie, ou de la cicatrisa-
tion de la plaie aprés une résection et peuvent étre
rallongés si nécessaire.

Les facteurs de risque les plus importants pouvant en-
trainer une récidive locale [13, 14] sont le degré de
différenciation (HR 4,8), certains sous-types histopa-
thologiques (fibrosarcome, tumeur périphérique des
gaines nerveuses, HR 2,5), la couche sous-fasciale
(«profonde»), la localisation anatomique (corps vs ex-
trémités, HR 1,4), et la taille de la tumeur (>5-10 cm,
HR1,3). Par ailleurs, il existe toujours un risque de réci-
dive locale avec des résections histologiquement in-
complétes (R1) lorsqu’elles ne sont pas préparées 37,5%
[15]. 1 y a de l'expérience non randomisée que l'on
puisse renoncer a la radiothérapie comme traitement
adjuvant chez les patients avec des sarcomes des par-
ties molles avec un risque bas pour une récidive locale
[16].

Le groupe de Princess Margaret Hospital (PMH) de
Toronto a publié, jusqu’ici, la seule étude prospective
randomisée (SR2) [12], dans laquelle on a comparé la
radiothérapie préopératoire avec des doses modérées
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qui ont été utilisées (50 Gy en 25 fractions, 5 fractions
par semaine), associées a de plus petits volumes
cibles, et la radiothérapie postopératoire avec des
doses plus importantes (66-70 Gy en 33-35 fractions,
5 fractions par semaine) et des volumes cibles plus
grands. Dans les deux cas, 'on a enregistré le méme
niveau de régression de la tumeur. Bien que des in-
fections postopératoires soient tres fréquentes apres
une radiothérapie préopératoire (35 vs 17%, p = 0,01),
I'on a noté une nette amélioration de I'’état de santé
chez les patients (sur 129 cas étudiés) ayant subi une
radiothérapie préopératoire: fibrose > degré 2 (31,5 vs
48,2%, p = 0,07), raideurs articulaires (17,8 vs 23,2%, p =
0,51), cedémes (15,1 vs 23,2%, p = 0,26) [17]. Ces données
ont été récoltées avant l'existence en clinique de la
radiothérapie moderne «radiothérapie par modula-
tion d’intensité» (voir ci-dessous). Lobjectif était de ré-
duire davantage la toxicité a long terme grace al'intro-
duction de ladite technique de radiothérapie.

Comme conséquences sur le long terme, des fractures
de l'os long surviennent généralement apres l'ad-
ministration de hautes doses de radiation (environ
50 Gy). Des doses précises, a ne pas dépasser, ont donc
été définies [18]. La charge sur l'os (durée d’irradiation
et dose totale de radiation) est réduite avant opéra-
tion et l'est davantage avec 'introduction des tech-
niques d’irradiation modulées (cf. ci-dessous).

Grace a une technique de radiothérapie modulée (ra-
diothérapie a intensité modulée: RCM], a la volume-
tric modulated Arc therapy: VMAT), la dose peut étre

Tableau 1: Indications de radiothérapie des sarcomes
des tissus mous des extrémités.

1. Méthode curative radiothérapie avant ou apres la chirur-
gie d'épargne des extrémités

A Radiothérapie obligatoire

Grade de différenciation modéré et faible (G2-3)

T1b (<5 cm, sous-fasciale)

T2a/b (>5 cm, superficiel ou sous-fasciale)

Bon grade de différenciation (G1)

T2b (>5 cm, sous-fasciale)

B Radiothérapie facultative

Grade de différenciation modéré et faible (G2-3)

T1a (<5 cm, superficiel)

Bon grade de différenciation (G1)

T2a (>5 cm, superficiel)

C Radiothérapie généralement déconseillée

Bon grade de différenciation (G1)

T1a/b (<5 cm, superficiel ou sous-fasciale)

2. Méthode palliative (fréquente): sarcome non amputable

Les stades de la tumeur sont présentés dans la classification de I'AJCC
(AJCC Cancer Staging Handbook 7" Ed, Springer 2010,
ISBN 978-0-387-88442-4).
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mieux adaptée en fonction du volume cible, contrai-
rement a la technique non modulée. La quantité de la
dose peut étre réduite pour les tissus normaux (peau,
tissus mous, os, nerfs). Bien qu'aucune analyse ne
prouve actuellement que la technique de radiothéra-
pie modulée permet de réduire les taux d’infections
postopératoires ou les dommages sur le long terme
[19], il est important d’utiliser, par défaut, les tech-
niques modernes par modulation d’intensité dans
toutes les situations, grace auxquelles il est possible
deréduire considérablement la dose en dehors des vo-
lumes cibles (notamment en ce qui concerne les
structures de risque). Lassociation d’'une radiothéra-
pie intraopératoire (brachythérapie ou une irradia-
tion intraopératoire appliquée par électrons, dose
12,5-15 Gy) a une radiothérapie externe est une solu-
tion adéquate, permettant d’appliquer, sur les zones
hautement exposées et situées trés prés des organes
arisque, la dose requise de radiation [20, 21].

Dans le cas des sarcomes non résécables /non opérés,
la radiothérapie (souvent palliative) apparait, en fonc-
tion des situations, comme l'unique alternative a 'am-
putation, et nécessite de fortes doses d’irradiation: La
régression locale de la tumeur est remarquable apres
5ans, lorsqu'une dose de radiation supérieure a 63 Gy
est administrée (60 vs 22%, p = 0,02) [22].
Lassociation d'une irradiation avec des protons a une
hyperthermie est un traitement expérimental pour
les tumeurs non résécables, autorisé exclusivement
dans le cadre d’études cliniques; actuellement, la sé-
lection des patients pour la phase I/Il HYPROSAR de
I'étude suisse (NCT01904565) est en cours.

Traitement curatif par chirurgie
conservatrice et radiothérapie

Comme nous l'avons mentionné dans l'introduction,
une dose plus importante d’irradiation suffit lors de la
phase préopératoire — contrairement a la phase post-
opératoire. En outre, cette dose peut étre administrée
par des petits volumes sur une période plus courte
(5 semaines au lieu de 6%), permettant ainsi une meil-
leure tolérance au traitement sur le long terme et plus
de confort pour le patient. C’est la raison pour laquelle
la radiothérapie préopératoire est idéale, lorsque
I'imagerie permet de détecter la largeur exacte de la
tumeur et lorsque le diagnostic histopathologique
confirme la maladie, les spécialistes dans la question
dela chirurgie oncologique et ceux de la radio-oncolo-
gie discutent, entre autres (Tumorboard), de la sé-
quence de traitement de la maladie. Dans tous les cas
ol un tissu normal peut étre épargné, il est important
d’utiliser les techniques de radiothérapie a modula-
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tion d’intensité. Généralement, une radiothérapie est
indiquée pour le traitement des sarcomes modéré-
ment et peu différenciés (G2—G3), des sarcomes sous-
fasciaux et des grands sarcomes (>5 cm, G1 inclus). Les
sarcomes non réséqués en tissu sain (R1), ne pouvant
étre repris chirurgicalement, sont une indication clas-
sique pour la radiothérapie postopératoire.

Le tableau 1 est un récapitulatif des indications rela-
tives a une radiothérapie: obligatoire (A), facultatif (B).
La radiothérapie ne sera pas recommandée que dans
tres peu de cas, bien définis (C). Il convient de noter
que des facteurs additionnels — comme des marges
de résection, un contact direct du sarcome avec le
faisceau neuro-vasculaire ou une infiltration dans la-
dite structure, une histopathologie a haut risque —
sont déterminants dans la thérapie. Il est possible,
que, sur la base des facteurs sus-évoqués, 'indication
pour une radiothérapie vaille également pour un
stade tumoral du groupe C. Les présentes directives
de traitement ne reflétent pas entierement toutes les
situations cliniques possibles; la recommandation
thérapeutique individuelle doit étre déterminée dans
le cadre de consultations spécialisées.

Radiothérapie préopératoire

Comme indiqué dans le tableau 2, la dose délivrée
de radiothérapie préopératoire percutanée, normale-
ment fractionnée (2 Gy par fraction), est de 50 Gy:
Dans l'étude SR2 [12], un complément d’irradiation
percutanée postopératoire de 16 a 20 Gy a été délivré
dans les sarcomes non réséqués en tissu sain micro-
et macroscopiquement. Dans une analyse subsé-

Tableau 2: Fractionnement de la radiothérapie des sarcomes des tissus mous

des extrémités.

A Radiothérapie préopératoire

25 x 2 Gy = 50 Gy, 5 fractions par semaine

Option: Complément d’irradiation postopératoire aprés les résections R1-R2

8-10 x 2 Gy = 16-20 Gy, 5 fractions par semaine

B Radiothérapie postopératoire

33-35 x 2 Gy = 66-70 Gy, 5 fractions par semaine en 2 séries

Série 1: 25 x 2 Gy = 50 Gy, 5 fractions par semaine

Série 2 (complément d’irradiation): 8-10 x 2 Gy = 16-20 Gy,
5 fractions par semaine

Alternative 1: Complément d’irradiation intégré simultané (SIB)*

Zones a faible risque de récidive: 33 x 1,7 Gy = 56,1 Gy,
5 fractions par semaine

Zones a haut risque de récidive: 33 x 2 Gy = 66 Gy, 5 fractions par semaine

Alternative 2: Complément d’irradiation peropératoire

1 x 12,5-15 Gy, suivi d'une radiothérapie percutanée 25 x 2 Gy = 50 Gy,
5 fractions par semaine

C Sarcome inopérable

35-40 x 2 Gy = 70-80 Gy, 5 fractions par semaine, technique modulée

* A chaque session, une forte dose variable est délivrée dans les différentes zones définies.
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quente et non randomisée du méme groupe [23],
congu sur une base de données recensées de maniere
prospective, le complément d’irradiation post-
opératoire n’a pas amélioré le contrdle local de la
tumeur. Toutefois, cette analyse été remise en cause
en raison de la présence de plusieurs biais [24]: Par
exemple, chez une partie des patients n’ayant pas recu
de complément d’irradiation de radiothérapie, la ré-
gion R1a été reprise chirurgicalement. Lon sait que le
risque de récidive locale dans différents scénarios R1
est varié: Dans une analyse prospective [15], les taux
de récidives locales sur une période d’observation
médiane de 5,4 ans dans des résections R1 planifiées
a cause de la conservation d'une structure vitale (par
ex. un nerf) ou dans des liposarcomes bien différen-
ciés non réséqués en tissu sain (R1) sont de 3,6 ou
4,2%. En revanche, les taux de récidive locale, dans
une résection R1non planifiée apres une résection pri-
maire de sarcome ou sur des résections complémen-
taires R1 suite a une excision de sarcome primaire
et imprévue, étaient extrémement élevés, soit 37,5 et
31,6%. Par conséquent, il faut déterminer si le com-
plément d’irradiation postopératoire doit étre appli-
qué, a ce moment-la dans un contexte clinique
individuel dans lequel les usages potentiels contre
le risque élevé de dommages durables doivent étre
jaugés. Une radiothérapie intraopératoire (comme sus-
mentionné dans l'introduction) constitue, dans une
telle situation, une alternative pour couvrir les zones
a haut risque avec une dose adéquate. Cette option de
traitement n’est pas disponible dans tous les centres
de radiothérapie de la Suisse.

Pour la définition les volumes cibles, la tomographie
assistée par ordinateur (CT) pour la planification doit
étre fusionnée aux images IRM de diagnostic enre-
gistrées avec et sans contraste intraveineux et prises
en position de traitement de la future radiothérapie.
Si la tomographie assistée par ordinateur (CT) pour la
planification est peut étre faite avec du produit de
contraste, exclusivement a l'aide dun agent de
contraste intraveineux, cela peut faciliter la délimita-
tion de la tumeur, en particulier dans les situations ou
la fusion correcte au plan anatomique avec les images
IRM est impossible [25].

Il est recommandé de définir les volumes cibles
d’apres les indications de Dickie et O’Sullivan [26].

Radiothérapie postopératoire

Comme indiqué dans le tableau 2, la dose postopéra-
toire, normalement fractionnée (2 Gy par fraction),
est de 66 a 70 Gy délivrée en deux séries: A partir de
50 Gy, les volumes cibles d’irradiation sont réduits
(complément d’irradiation). Alternativement, la tech-
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nique de radiothérapie modulée peut étre menée a
l'aide d'un complément d’irradiation intégré simul-
tané (SIB): Au lieu de ladite réduction des volumes a
partir de 50 Gy, on irradiera une série dans laquelle
une dose plus élevée par rapport aux autres zones est
délivrée dans la zone a haut risque [26]. Une autre al-
ternative consiste en 'application d’'un complément
d’irradiation de radiothérapie intraopératoire de 12,5
a 15 Gy, complétée apres un intervalle de temps de 3 a
6 semaines par une radiothérapie postopératoire
percutanée normalement fractionnée de 50 Gy. Cette
alternative, coliteuse en termes de logistique et qui
ne s'opere pas de fagon routiniere, nécessite une
bonne préparation/coordination des équipes chargées
de l'opération et de la radiothérapie.

Pour permettre une identification exacte de la région
a risque a irradier aprés l'opération, le chirurgien
doit marquer la périphérie du lit tumoral ou la zone
critique et d’autres structures importantes a I'aide de
clips posés pendant l'intervention [5].

L'approche de la tomographie assistée par ordinateur
(CT) pour la planification a déja été décrite dans la
section radiothérapie préopératoire. Les volumes cibles
doivent étre définis d’apres Dickie et O’Sullivan [26].

Sarcomes non résecables

La dose maximale tolérable (70 a 80 Gy en 35 a
40 fractions, 5 fractions par semaine) doit étre admi-
nistrée (voir le tab. 2). Pour la protection des tissus
normaux, on doit avoir recours a des techniques de
radiothérapie avec modulation d’intensité [5].
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