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Introduction

L’ostéosarcome est la tumeur osseuse la plus fréguente @, Sa
forme extra-osseuse est trés rare, elle représente moins de 4 %
de I'ensemble des ostéosarcomes . La localisation hépatique
primitive est exceptionnelle, quelques cas seulement ont été
rapportés ¢458 Ses particularités épidémiologiques, pathogé-
niques et thérapeutiques ne sont pas bien connues.

Observation

Nous rapportons le cas d’'une femme agée de 78 ans, sans
antécédents particuliers, qui a présenté une masse hépatique
suspecte évoluant depuis 02mois.

L’examen cliniqgue met en évidence une masse palpable de
I’'hnypochondre droit, de consistance ferme, mobile avec les
mouvements respiratoires.

L’échographie abdomino-pelvienne retrouve une masse
d’échostructure mixte, solide et kystique, lobulée, appondue
au segment VI du foie. Le reste du parenchyme est d’échos-
tructure homogéne.

L’l.LR.M. abdomino-pelvienne met en évidence une masse
néoplasique de siege sous hépatique, d’aspect solido-kystique,
biloculée, mesurant (78 x 66) mm, présentant une large base
d’attachement au segmentVI. Cette masse est hétérogene
avec de multiples niveaux séro-hématiques séparés par des
cloisons épaisses irréguliéres (Fig.1).Le parenchyme hépatique
adjacent est sans anomalies.

Le bilan hépatique est normal.

Par ailleurs, le reste de I’examen est sans particularités. Le bilan
d’extension générale (TDM thoracique et scintigraphie
osseuse) ne montre pas d’autres localisations.

Une résection chirurgicale en monobloc a été réalisée, et
adressée a notre service pour une étude anatomopatholo-
gique.

La piece opératoire comportait en monobloc, une formation
kystique de (130X80X80) mm, bordéed’une collerette hépa-
tigue de (40X15X15) mmaccompagnéed’une cholécystectomie
de (75X30)mm.

Les différentes tranches de section montraient un aspect
multikystiqgue a contenu hématique, délimité par des septas
épaisblanchatres (Fig.2).

La vésicule biliaire n’est pas infiltrée.

L’étude microscopique montre, un parenchyme hépatique
siege d’une prolifération néoplasique maligne de nature
mésenchymateuse, composée d’espaces vasculaires séparés
par des cloisons épaisses dans lesquelles on note la présence
de cellules pléomorphes, fusiformes ou polygonales, dotées
d’atypiques cytonucléaires marquées avec de nombreuses
mitoses atypiques (Fig.3, 4).

Une ostéogenése tumorale focale et minime est élaborée
directement par les cellules tumorales, sous forme d’une subs-
tance ostéoide immature (Fig.5).

Des cellules géantes réactionnelles ostéoclastiques sont
présentes (Fig.6).

Une étude immunohistochimique complémentaire a été
réalisée montrant une négativité pour les anticorps anti
pancytokératine (AE1/AE3), CD31, CD34, ERG, Ag hépatocy-
taire (Fig.7).

Le diagnostic d’ostéosarcome de haut grade de variante télan-
giectasique est alors retenu. L’origine primitive a été retenue
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apres exclusion d’'une éventuelle métastase, par 'absence de
signes d’appel clinique et sur 'absence d’autres localisations a
I’exploration.

Discussion

L’ostéosarcome est une tumeur mésenchymateuse maligne
caractérisée par la sécrétion de substance ostéoide par les
cellules tumorales. Il est de sieége osseux ou il représente la
tumeur osseuse primitive la plus fréquente @, Les localisations
extra osseuses sont rares avec une prédilection pour les tissus
mous des membres @. Les localisations intra parenchyma-
teuses dans les organes pleins sont tres rares @, quelques
observations ont été décrites au niveau du rein, de la thyroide,
du mésentére, de 'utérus, du sein, du poumonet du colon (”&*%
10192 | a localisation hépatique primitive demeure exception-
nelle ; seulement 12 cas ont été rapportés dans la littérature
dont quatre ont été précédés d’une cirrhose hépatique 9®.L’os-
téosarcome extra-squelettique est I'apanage du sujet age, il
survient entre 50et 70ans, contrairement a l'ostéosarcome
osseux qui s’observe chez I'enfant et 'adolescent. Les ostéo-
sarcomes hépatiques primitifs publiés ont été tous observés
chez des sujets agés, a I'exception d’un cas rapporté chez un
adolescent de 19ans ¥,

Le diagnostic repose sur la mise en évidence d’une proliféra-
tion mésenchymateuse maligne composée de cellules
atypiques, fusiformes ou pléomorphes qui sécretent autour
d’elle de la substance ostéoide. Le type conventionnel est le
plus rapporté, de sous type ostéoblastique, chondroblastique
ou fibroblastique. Le type télangiectasique n’a pas été décrit
dans cette localisation. Ce diagnostic nécessite impérative-
ment I'exclusion d’'une éventuelle métastase hépatique d’un
ostéosarcome osseux. Chez notre patiente, I'exploration radio
clinique et la scintigraphie osseuse ne retrouventpas d’autres
localisations.ll convient également d’éliminer tous les diagnos-
tics différentiels dans cette localisation @161

¢ Un carcinosarcome a été éliminé par 'absence de contingent
carcinomateux ; I'’étude immunohistochimique a la pancytoké-
ratineAE1/AE3 est revenue négative.

¢ Un angiosarcome: les marqueurs vasculaires (CD31, CD34,
ERG) sont négatifs.

¢ Un hépatoblastome et le sarcome embryonnaire : ont été
éliminés vu I'dge avancé de notre patiente et sur 'absence de
différenciation foetale ou embryonnaire.

La pathogénie de 'ostéosarcome hépatique primitif n’est pas
connue. Quelques facteurs de risqueont été incriminés dans la
littérature, tels que lirradiation,l'ischémie de stress, le trauma-
tisme, la prédisposition génétique et les infections hépatiques
@, Notre patiente n’a pas de notion d’exposition aux radiations
ou d’infections connues. Quelques cas rapportés ont été
associés a une cirrhose hépatique @9 certains auteurs
suggerent une possible tumorogenése a partir du tissu mésen-
chymateux formé lors de la cirrhose . Cette hypothese a été
écartée chez notre patiente ; le parenchyme adjacent a la
tumeur est sain.

Le pronostic de cette tumeur reste réservé, la survie moyenne
rapportée pour les formes localisées aux tissus mous des
membres est de 16 a 47% a O5ans, selon les séries 729, Concer-
nant les localisations hépatiques primitives, le pronostic n’est
pas clairement établi, vu le nombre restreint de cas rapportés.
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Cette observation illustre les particularités anatomo-cliniques
d’un cas trés rare de sarcome hépatique primitif, qui pose un
probleme de diagnostic positif et différentiel et de prise en
charge thérapeutiquepar rapport a cette localisation.
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