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Rapport de cas

Carcinosarcome laryngeé

N. Benmansour,” H. Hachimi,” A. Oudidi’ et M.N. El Alami’

Introduction

Le carcinosarcome est une tumeur
maligne a double composante
carcinomateuse (différenciation
épithéliale) etsarcomateuse (différenciation
conjonctive) [/,2]. L'entité de tumeur a
été décrite dans beaucoup d'organes
épithéliaux. Au niveau de la téte et du cou,
le carcinosarcome est rare. La plupart des
cas rapportés se produisent dans les glandes
salivaires principales [3]. La localisation
d'un carcinosarcome au niveau du larynx
a déja été décrite mais reste exceptionnelle
et pose des difficultés diagnostiques
et thérapeutiques particuliéres [3,4]. A
l'occasion de deux nouvelles observations
trés démonstratives et a partir des données de
la littérature, nous avons voulu faire le point
sur les positions cliniques et thérapeutiques
des différents auteurs.

Cas cliniques

Observation n° 1

Monsieur A agé de 63 ans, tabagique
chronique, consulte en oto-rhino-
laryngologie (ORL) pour dysphonie
associée a une dyspnée d’effort évoluant
depuis huit mois. La laryngoscopie directe
a objectivé une tumeur bourgeonnante de
I’hémi-larynx gauche avec fixité de la corde
vocale homolatérale. La biopsie a conclu a
un carcinome épidermoide moyennement
différencié. La tomodensitométrie cervicale

a montré un processus tumoral glottique
gauche de 3,5 x 1,5 cm, hypodense, étendu
a I’étage sus-glottique, infiltrant le repli
ary-épiglottique, la corde vocale et la
loge hyo-thyro-épiglottique gauches, sans
adénopathie (Figure 1). Le bilan d’extension
a distance et a la recherche d’un autre
cancer primitif s’est révélé négatif. La
tumeur a été classée T3NOMO selon les
recommandations de I’Union internationale
contre le cancerde 2003. Une laryngectomie
totale et un curage ganglionnaire cervical
ont été pratiqués. L’étude macroscopique
de la piéce opératoire montrait au niveau
des étages glottique et sus-glottique
gauches un néoplasme bourgeonnant
de 3,5 x 1,5 x 0,8 cm, envahissant la
commissure antérieure, la corde vocale, la
bande ventriculaire et le sinus piriforme
homo-latéral. L’étude anatomopathologique
de la piéce opératoire mettait en évidence
d’une part, des travées de cellules
carcinomateuses, d’autre part la présence de
secteurs assez étendus de cellules fusiformes,
agencées en faisceaux, avec anisocaryose
modérée et mitoses atypiques. Le stroma
était gréle, fibreux et riche en vaisseaux. Il
s’agissait d’un carcinome sarcomatoide de
grade IV de Furhman.

Une radiothérapie a été délivrée a la
dose de 66 Gy dans le lit tumoral par deux
faisceaux latéraux et une dose de 50 Gy
dans les aires ganglionnaires cervicales
basses et sus-claviculaires bilatérales par un
faisceau antérieur a raison de cinq séances
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par semaine de 2 Gy. La dose a été complétée
jusqu’a 56 Gy dans les aires ganglionnaires
cervicales gauches. Cette irradiation s’est
déroulée sans incidents. Le recul est de
22 mois sans le moindre signe de récidive
ni de métastase.

Observation n° 2

Il s'agit d'un homme agé de 68 ans, ayant
un antécédent de tabagisme chronique,
présentant une dysphonie d'aggravation
progressive depuis 14 mois, associée a une
dyspnée ayant nécessité une trachéotomie.
La laryngoscopie directe a objectivé
une volumineuse tumeur bourgeonnante
de I’hémi-larynx droit avec fixité de la
corde vocale homolatérale. La biopsie a
conclu a un carcinosarcome du larynx. La
tomodensitométrie cervicale a révélé un
processus tumoral hypodense glotto-sus-
glottique droitde 4 cm, infiltrant la loge hyo-
thyro-épiglottique, avec des adénopathies
des secteurs II et III homolatéraux. Le
bilan d’extension s'est révélé normal. La
tumeur a été classée T3N2MO. Le protocole
thérapeutiqueaconsistéenunelaryngectomie
totale (Figure 2) et un curage ganglionnaire
cervical. L’étude anatomopathologique de
la picce opératoire confirme le diagnostic
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Figure 1 TDM laryngée, processus tumoral
hypodense glottique

d’un carcinome sarcomatoide. Une
télécobalthérapie a été délivrée a la dose
de 70 Gy dans le lit tumoral par deux
faisceaux latéraux et une dose de 65 Gy
dans les aires ganglionnaires cervicales
basses et sus-claviculaires bilatérales par un
faisceau antérieur a raison de cing séances
par semaine de 2 Gy. Cette irradiation
s’est déroulée sans incidents. Le patient est
régulierement suivi en consultation avec un
recul de 10 mois.

Discussion

Le carcinosarcome est une tumeur
maligne a double composante,
carcinomateuse (différenciation épithéliale)
et sarcomateuse (différenciation
conjonctive) [/,2]. La composante
sarcomatoide dériverait d’un carcinome
par conversion phénotypique. Cette théorie,
dite de la conversion, est étayée par le fait
que des études ont montré que les cellules
des deux composantes, carcinomateuses
et sarcomatoides, appartenaient au méme
clone [1,5].

Le carcinosarcome du larynx constitue
moins de 1 % de toutes les tumeurs malignes

Figure 2 Piéce de laryngectomie totale
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de larégion [4,6]. Cette tumeur a été décrite
dans lalittérature sous plusieurs autres titres :
pseudosarcome, carcinome sarcomatoide,
pseudocarcinome ou un carcinome
pléomorphe [/,4]. L'age moyen de survenue
est de 60 ans, avec une forte prédominance
de cette tumeur chez le sexe masculin [4].
Les facteurs de risque sont identiques a ceux
du carcinome épidermoide et sont dominés
par l'intoxication alcoolo-tabagique et par
I'antécédent d'une radiothérapie cervico-
faciale antérieure [4,7]. Ce dernier facteur
n'a pas été retrouvé chez nos malades.

Sur le plan histogénétique, la conception
actuelle privilégie la théorie de la conversion
phénotypique aboutissant a la formation
de zones de différenciation conjonctive
plus ou moins spécialisée au sein du
carcinome [/,5]. Les carcinomes sont
souvent de haut degré de malignité, de type
malpighien ou glandulaire. Ils marquent
toujours avec les anticorps anti-cytokine
alors que la composante sarcomatoide
est constituée le plus souvent de cellules
fusiformes peu différenciées et elle marque
toujours avec les anticorps anti-vimentine,
parfois anticytokines [J5].

Le carcinosarcome laryngé peut
rester longtemps asymptomatique et étre
découvert dans le cadre du bilan d’une
masse cervicale [8]. La dyspnée et la
dysphonie sont les symptomes révélateurs
les plus fréquents [5,9]. La dysphagie
peut étre secondaire a une compression
de I’cesophage par la tumeur [9]. D’autres
signes cliniques plus rares ont été rapportés :
toux séche persistante, stridor, syndrome
d’apnées du sommeil, voire une adénopathie
cervicale [&8,7/0]. Derniérement, Daizo
a rapporté le cas d'une fistule vasculaire
cervicale compliquant un carcinosarcome
du larynx [/7]. Les métastases régionales
du composant épithélial du carcinosarcome
se produisent dans seulement 10 a 20 %
des cas mais les métastases a distance du

composant mésenchymateux sont plus
communes [4].

L'examen endoscopique est un outil
indispensable qui permet 1'étude du larynx,
de la trachée et de l'cesophage [9,12]. 1l est
effectuésousanesthésiegénérale,idéalement
avec des endoscopes et des optiques pour
permettre une analyse soigneuse de la
mugqueuse. Dans la plupart des cas, il signale
laprésenced'unelésionexophytiqueasurface
épithéliale intacte, qui cause rapidement
I'obstruction en raison de sa croissance
rapide, particuliérement la croissance du
composant mésenchymateux [4,7]. La
présence d'une ulcération peut mener a
une biopsie faux-négative et retarder le
diagnostic. L'examen endoscopique permet
aussi la réalisation des biopsies qui devraient
étre profondes en cas de Iésions ulcéreuses
pour examen histopathologique et l'analyse
systématique de I'ensemble des voies
aérodigestives supérieures et de 1'cesophage
a la recherche d'une éventuelle seconde
localisation synchrone [8,10,12].

Les techniques d'imagerie apportent
un complément indispensable. Le scanner
spiralé permet d'effectuer des coupes fines,
et des reconstructions dans différents plans
del'espace permettent de préciser I'extension
locale et en profondeur ainsi que 1'extension
ganglionnaire[/3]. L'imagerie parrésonance
magnétique (IRM) est effectuée avec une
antenne cervicale par des coupes en T2 et
T1 aprés injection de gadolinium [/3,14].
Cet examen est plus sensible pour détecter
les extensions minimes, en particulier vers
le cartilage, mais le scanner semble plus
spécifique 13]; cependant I'IRM présente
une meilleure résolution spatiale pour
étudier les détails des tissus mous.

Le diagnostic anatomopathologique
peut étre parfois délicat, la composante
épithéliale étant, dans certains cas, difficile a
mettre en évidence en étude morphologique ;
des examens immunohistochimiques,
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voire ultrastructuraux, sont alors
nécessaires [5,8,14]. Au point de vue
immunohistochimique, la composante
carcinomateuse est toujours cytokératine et
parfois antigéne de membrane épithéliale
positive, alors que la composante
sarcomatoide est au contraire toujours
vimentine et parfois cytokératine
positive [5,14,15].

Des études ont montré que les micro-
invasions vasculaires étaient plus fréquentes
dans les carcinomes sarcomatoides que
dans les autres types histologiques [2]. Le
pronostic de cette tumeur est plus péjoratif
que celuides carcinomes [ 9, /2]. Lamédiane
de survie est en moyenne de 6 mois apres le
diagnostic [9]. Au diagnostic, cette tumeur
se présente le plus souvent avec des 1ésions
déja avancées, avec un grade et un stade
¢levés [16]. Le carcinome sarcomatoide
est fréquemment découvert a un stade
métastatique [8,16] ; les principaux sites de
métastases sont le poumon, 1’0s, le foie, les
ganglions et le cerveau [/6].

Sur le plan thérapeutique, il n'y a
aucun consensus quant a la thérapie la
plus appropriée pour le carcinosarcome
du larynx. Luna Ortiz a rapporté deux cas
de carcinosarcome du larynx traité par une
laryngectomie partielle supracricoidienne
mais aprés 8 mois d'évolution un des deux
malades a présenté une récidive tumorale de
la composante sarcomateuse et a nécessité
une laryngectomie totale [4]. Le traitement
le plus commun selon la plupart des
auteurs est la laryngectomie totale [/,5,10],
quoiqu’il parait que cette intervention n’a
que peu d’influence sur le taux de survie et
le pronostic [9]. En effet, aprés chirurgie,
la durée moyenne de survie est breve,
aux environs de 6,3 mois en moyenne [9].
La chirurgie semble donc inefficace a
elle seule pour endiguer le comportement
agressif de cette tumeur [9]. Un traitement

adjuvant serait nécessaire pour permettre le
contrdle de la maladie.

Dans notre expérience, les deux malades
ont bénéficié¢ d'une laryngectomie totale
avec un curage fonctionnel cervical suivi
d'une radiothérapie externe ; le recul n'est
pas assez long pour conclure de la bonne
efficacité¢ de traitement et de l'absence de
récidive ou de métastase a long terme.

D’autres essais, associant chirurgie
et interleukine II a doses élevées chez
des patients métastatiques, ont montré
une amélioration du taux de survie par
rapport aux patients traités par chirurgie
seule ou associée a d’autres formes
d’immunothérapie (interleukine II a faible
dose, interféron, etc.). L’association du
traitement chirurgical a I’interleukine II a
doses élevées pourrait ainsi peut-étre jouer
unrole dans la prise en charge thérapeutique
du carcinome sarcomatoide [9,/7]. En
fait, a I’heure actuelle, aucune alternative
thérapeutique, que ce soit I’'immunothérapie
ou la chimiothérapie, n’a vraiment fait la
preuve de son efficacité ni n’a permis un
allongementsignificatifdeladurée desurvie
dans les formes métastatiques [9,7/4,17].
Des succes thérapeutiques, bien que
rares, font que pour certains auteurs, en
I’absence de traitements alternatifs diment
validés, la chirurgie reste encore une option
thérapeutique incontournable [/0,12].

Conclusion

L’¢évolution naturelle des carcinomes
sarcomatoides du larynx est redoutable.
Le mauvais pronostic spontané de cette
tumeur est encore assombri par 1’absence
d’arme thérapeutique efficace. La clef du
traitement résidera peut-étre dans la mise au
point de traitements a visée moléculaire.

Y'"\40)J:J\4ﬁw$|w\c@w\M\M¢bﬂ\dNW\M\



Eastern Mediterranean Health Journal, Vol. 15, No. 5, 2009

1333

Références

Coindre JM. Carcinosarcomes et
carcinomes sarcomatoides. Conception
actuelle et implications pratiques. Annales
de pathologie, 1999, 19S5:127-30.

Guarino M. Epithelial-to-mesenchymal
change of differentiation. From embryo-
genetic mechanism to pathological pat-
terns. Histology histopathology, 1995,
1(1):171-84.

Berthelet E et al. Sarcomatoid carcinoma
of the head and neck. American journal of
Surgery, 1994, 168:455-8.

Luna Ortiz K, Mosqueda-Taylor A. Su-
pracricoid partial laryngectomy as a pri-
mary treatment for carcinosarcoma of the
larynx. Ear, nose & throat journal, 2006,
85(5):337—41.

lanniello F et al. [Carcinosarcoma of the
larynx: immunohistochemical study, clini-
cal considerations, therapeutic strate-
gies]. Acta otorhinolaryngologica ltalica,
2001, 21(3):192—-7.

Madrigal FM et al. Laryngeal osteosar-
coma: A clinicopathologic analysis of four
cases and comparison with a carcinosa-
rcoma. Annals of diagnostic pathology,
2002, 6:1-9.

Franzen A, Theegarten D. [Carcinosarco-
ma of the larynx and hypopharynx]. Laryn-
go-rhino-otologie, 2007, 86(3):209—12.

Wang J, Hu Y, Zhang C. [Carcinosarcoma
of the larynx]. Lin chuang er bi yan hou ke
za, 1998, 12(6):269-70.

Ernster JA, Franquemont DW, Sweeney
JP. Initial report of a case of carcinosa-
rcoma of the supraglottis. Ear, nose &
throat journal, 2000, 79(5):384-7.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

Wick MR, Swanson PE. Carcinosarco-
mas: current perspectives and an his-
torical review of nosological concepts.
Seminars in diagnostic pathology, 1993,
1(2):118-27.

Taguchi D et al. Laryngeal carcinosar-
coma recurring with innominate artery
fistula: a case report. Pratica oto-rhino-
laryngologica, 2006, 99(7):585-9.

Klijanienko J et al. True carcinosarcoma
of the larynx. Journal of laryngology and
otology, 1992, 106(1):58-60.

Vollrath M, Osborn M, Altmannsberger
M. [Immunohistological demonstration of
the intermediate filaments in a laryngeal
carcinosarcoma: considerations on its
histogenesis]. Laryngologie, rhinologie,
otologie, 1987, 66(6):307-10.

Srinivasan U, Talvalkar GV. True carci-
nosarcoma of the larynx: a case report.
Journal of laryngology and otology, 1979,
93(10):1031-5.

Thompson L, Chang B, Barsky SH. Mono-
clonal origins of malignant mixed tumors
(carcinosarcomas). Evidence for a diver-
gent histogenesis. American journal of
surgical pathology, 1996, 20:277-85.

Morshed K et al. Carcino-sarcoma of the
larynx. Annales Universitatis Marie Curie-
Sklodowska, 2003, 58(2):232-6.

Ballo MT et al. Radiation therapy for early
stage (T1-T2) sarcomatoid carcinoma
of true vocal cords: outcomes and pat-
terns of failure. Laryngoscope, 1998,
108(5):760-3.

Y'"\co:Jﬂ\cﬁw@-\ﬂe&\«@\ﬂ\w\Mcbfl\éﬂ@@\ﬂe&\



