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CASE REPORT

Malignant Peripheral Nerve Sheath Tumors of the
Brachial Plexus - A Case Report

Tumeur maligne des gaines nerveuses periphérigues du
plexus brachial - 4 propos d’un cas
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ABSTRACT

Introduction: Malignant peripheral nerve sheath tumors represent all the neoplasias developed at the expense of cells located
in the peripheral nerve sheaths. Complete surgical excision with microscopically healthy edges remains the only curative
treatment. Through a clinical case, and a review of the literature, we will report our experience in the management of a tumor
of the peripheral nerve sheaths. Observation: Madam K.L, 34 years old, admitted for management of a spontaneously painful
left axillary mass, and in whom the clinical examination found a patient, in good general condition, with the presence of a 8cm
left axillary mass hard to fixed palpation in relation to the 2 planes, painless on palpation. Thoracic computed tomography
revealed an encapsulated left axillary tissue mass compressing the axillary pedicle measuring 84mm*67mm with areas of
necrosis. MRI had objectified the presence of a fusiform mass extended to the inter-scalene space most likely evoking a tumor
of the malignant peripheral nerve sheaths. The patient had undergone complete tumor excision with section of the left
subclavian artery and end-to-end anastomosis, with simple postoperative consequences. Conclusion: MPNSTSs are rare tumors.
Surgery occupies an essential place in the treatment of this disease, it must be planned in order to avoid vascular and nervous
risks. Radiotherapy may be indicated as an adjuvant or in the event of an unhealthy margin.
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RESUME

Introduction : Les tumeurs malignes des gaines nerveuses périphériques, représentent I’ensemble des néoplasies développées
aux dépends des cellules situées dans les gaines des nerfs périphériques.

L’exérése chirurgicale compléte avec des berges microscopiquement saines, reste le seul traitement a visé curative.

A travers un cas clinique, et une revue de la littérature, nous allons rapporter notre expérience dans la prise en charge dune
tumeur des gaines nerveuses périphériques. Observation : Madame K.L, 4gée de 34 ans, admise pour prise en charge d’une
masse axillaire gauche spontanément douleureuse, et chez qui I’examen clinique trouvait une patiente, en bon état général, avec
présence d’une masse axillaire gauche de 8cm dure a la palpation, fixe par rapport aux 2 plans, indolore a la palpation. La
tomodensitométrie thoracique avait mis en évidence une masse tissulaire axillaire gauche encapsulée comprimant le pédicule
axillaire mesurant 84mm* 67mm avec des zones de nécrose. Une IRM avait objectivé la présence d’une masse fusiforme
étendue a I’espace inter-scalénique évoquant trés probablement une tumeur des gaines nerveuses périphériques malignes. La
patiente avait bénéficié d’une exérése tumorale compléte avec section de I’artére sous claviére gauche et anastomose termino-
terminale, avec des suites post-opératoires simples. Conclusion : Les MPNST sont des tumeurs rares. La chirurgie occupe une
place primordiale dans le traitement de cette maladie, elle doit étre planifié afin d’éviter les risques vasculaire et nerveux. La
radiothérapie peut étre indiquée en adjuvant ou en cas de marge non saine.

MOTS CLES : Neurosarcome- Chirurgie — Radiothérapie.
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INTRODUCTION sont un sous type anatomopathologique rare des Sarcomes
Les tumeurs malignes des gaines nerveuses périphériques des Tissus Mous (STM) [1].

ou MalignantPeripheral Nerve SheathTumors (MPNST)
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Il existe trois contextes cliniques associés a la survenue de
MPNST : les MPNST survenant chez des patients atteints
de neurofibromatose de type 1 (NF1), celles survenant en
territoire irradié (sarcome radio-induits), et les formes
sporadiques de MPNST (MPNST sporadiques). Chacun de
ces contextes présente des caractéristiques différentes :
épidémiologiques; diagnostiques; pathogéniques et
cliniques.

Les modalités de prise en charge thérapeutique des
MPNST ne présentent pas de spécificités et sont
communes aux standards des recommandations définies
pour I’ensemble des STM [2], avec comme étapes « pivots
» : une prise en charge chirurgicale consistant en une
exérése compléte, avec des berges microscopiquement
saines (dite exérese RO0).

A travers 1 cas clinique nous allons rapporter notre
expérience dans la prise en charge d’une tumeur des gaines
nerveuses périphériques.

OBSERVATION

Madame K.L, agée de 34 ans, admise pour prise en charge
d’une masse axillaire gauche spontanément douleureuse,
et chez qui I’examen clinique trouvait une patiente, en bon
état général, avec présence d’une masse axillaire gauche
de 8cm dure a la palpation fixe par rapport aux 2 plans,
indolore & la palpation. La tomodensitométrie thoracique
avait mis en évidenceune masse tissulaire axillaire gauche
encapsulée comprimant le pédicule axillaire mesurant
84mm* 67mm avec des zones de nécrose (figure 1).
Une imagerie par résonnance magnétique avait objectivé
la présence d’une masse fusiforme étendue a 1’espace
inter-scalénique évoquant tres probablement une tumeur
des gaines nerveuses périphériques malignes (figure 2).
Suite & une discussion en réunion de concertation
pluridisciplinaire (RCP), la patiente avait bénéfici¢ d’une
exérése tumorale compléte avec section de 1’artére sous
claviére gauche et anastomose termino-terminale (figure
3).

L’étude anatomopathologique et immunohistochimique de
la piece opératoire, sont revenues en faveur d’une tumeur
maligne des gaines des nerfs périphériques de grade Il de
la classification de la FNCLCC.

Le dossier a été rediscuté en RCP pour éventuel traitement
adjuvant, mais vu que la chirurgie a été considérée RO,
I’indication du traitement adjuvant n’a pas été retenue.
L’évolution clinique était bonne avec un recul de 4mois.

DISCUSSION

Les MPNST représentent 1’ensemble des néoplasies
développées aux dépends des cellules situées dans les
gaines des nerfs périphériques (principalement les cellules
de Schwann) [3], a I’exclusion des cellules conjonctives et
vasculaires présentes a ce niveau. Les MPNST regroupent
les pathologies anciennement nommées neurinome malin,
schwannome malin, neurosarcome, neurofibrosarcome.
Les circonstances diagnostiques des MPNST sporadiques
sont similaires a celles des autres STM, dépendant de la
localisation tumorale (géne, douleur, tuméfaction). Le
diagnostic de STM doit étre évoqué de principe devant
toute tuméfaction des parties molles (1 STM pour 100

tumeurs), mais d’autant plus si la 1ésion est de taille > 5cm
et profonde (située sous 1’aponévrose du muscle sous-
jacent). L’age médian de survenue des MPNST
sporadiques est entre 36 et 53 ans en fonction des séries
[4-8], ce qui reste toutefois plus jeune que 1’dge de
survenue des autres STM.

Figure 1 : TDM thoracique montre une masse tissulaire axillaire
gauche encapsulée comprimant le pédicule axillaire.

. L\
igure 2 : IRM thoracique montrant la présence d’une mass
fusiforme étendue a 1’espace inter-scalénique.
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Le seul traitement a visée curative des MPNST est basé sur
I’exérése chirurgicale compléte, c’est a dire emportant une
marge de tissu sain péri tumoral, avec des limites d’exérése
microscopiquement saines (R0). Cette chirurgie doit étre
planifiée, une fois le diagnostic anatomopathologique fait.
Avant toute chirurgie, le patient doit étre informé des
gestes chirurgicaux susceptibles d’étre réalisés et de leurs
éventuelles conséquences.

Plusieurs auteurs considérent quela biopsie est 1’examen
clef dans les STM, elle permet de confirmer le diagnostic
et de préciser le sous type, ce qui permet de classer la
tumeur et d’établir un pronostic qui est d’autant plus
mauvais que la taille de la tumeur augmente [9,10], en
particulier dans la région axillaire, qui est un carrefour
vasculaire, nerveux et graisseux, et de ce fait les
sarcomesdes tissus mous peuvent étre des angiosarcomes,
liposarcomes ou neurosarcome, qui sont a haut grade de
malignité nécessitant un traitement néo adjuvant.

Dans notre cas, nous avons jugé que la tumeur est
encapsulée et résecable sans la nécessité d’avoir recours a
la biopsie.
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Figue!

: Vue opératoire montrant la dissection de la tumeur avec section de I’artére sous claviére.
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Pour les MNPST, I’objectif du traitement chirurgical est la
recherche d’une guérison oncologique et autorise le geste
plus délabrant d’exérese et de reconstruction [11].

Le traitement chirurgical consiste a une exérése du tronc
porteur qui doit étre réalisé en bloc jusqu’a des limites
supérieures et inférieures considérées
anatomopathologiquement comme indemnes d’infiltration
tumorale. La réparation nerveuse est illusoire, compte tenu
de Dl’ampleur de la résection et des traitements
complémentaires. Les conséquences fonctionnelles sont
importantes.

En cas de chirurgie inadaptée, microscopiquement (R1)
ou macroscopiquement (R2) incompléte, le principe d’une
reprise chirurgicale est a discuter, éventuellement apres un
traitement «néoadjuvant» [2].

Les indications de traitements adjuvants et néoadjuvants
ne présentent aucune spécificité pour ce sous type
anatomopathologique, et sont ceux des STM en général.
Leur indication doit étre discutée au cas par cas, en réunion
de concertation pluridisciplinaire. La place de la
chimiothérapie adjuvante dans les STM reste débattue,
malgré une dizaine d’études randomisées et deux métas
analyses ayant tenté de répondre a cette question [12].

La radiothérapie externe adjuvante pour les MPNST doit
étre appliquée selon les standards de recommandations des
STM, c’est a dire, en cas d’exérése chirurgicale compléte,
pour les tumeurs profondes de grade 2 / 3 et de taille
supérieure a Scm (sauf en cas d’exérése compartimentale
large), et doit étre discutée au cas par cas en RCP pour les
tumeurs superficielles de haut grade > 5cm, les tumeurs
profondes de haut grade et < 5cm, ou profondes de bas
grade >5cm. Bien qu’elle ne rattrape pas une chirurgie
inadaptée, une radiothérapie adjuvante doit également étre
réalisée en cas d’exérése R1 ou R2 (si une reprise
chirurgicale n’est pas possible), ou en cas de chirurgie en
plusieurs temps [13] Le principe d’un traitement
néoadjuvant est discuté (au prorata de I’dge, de la
topographie 1ésionnelle) en présence d’une maladie non
résécable d’emblée, ou d’exérése nécessitant une chirurgie
mutilante. 1l repose sur une chimiothérapie a base

d’anthracyclines, associée ou non a une radiothérapie
externe, éventuellement en traitement concomitant [14].
Les données de la littérature, s’accordent pour dire que les
MPNST sont des maladies agressives a haut risque
d’extension métastatique, et de pronostic péjoratif. La
survie globale des patients varie de 23 a 69% a 5 ans en
fonction des séries [4, 5, 13, 14,15]

Le facteur de mauvais pronostic principal est la taille
tumorale, avec un seuil néanmoins variable en fonction des
études (entre 5 et 15cm). C’est le seul facteur pronostique
identifié¢ dans la quasi-totalité des études publiées. Les
autres facteurs retenus de facon variable sont : le grade
[14], 1a localisation axiale (versus membres) [5, 14, 8] et
la qualité de résection chirurgicale, microscopiquement
(R1) ou macroscopiquement (R2) incomplete, vs compléte
(RO) [5, 6, 13, 16].

CONCLUSION

Les tumeurs de nerfs périphériques sont peu fréquentes. La
chirurgie reste la pierre angulaire du traitement et la qualité
de la premiére résection constitue un facteur pronostique
déterminant. La radiothérapie améliore le controle local
mais le pronostic reste péjoratif.
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