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1. INTRODUCTION     

Des cas sporadiques de tumeurs gliales et sarcomateuses combinées sont apparus depuis le premier rapport de Stroebe en 1895 [1-
6]. Le concept selon lequel ces éléments sarcomateux associés à un glioblastome multiforme pourraient trouver leur origine dans les 
cellules mésenchymateuses de l'endothélium vasculaire [7]. Les tumeurs cérébrales mésenchymateuses malignes primitives 
constituent un défi diagnostique car elles sont rares, présentent une présentation clinique similaire et sont très hétérogènes, tant au 
niveau morphologique que génomique [8]. L'objectif de ce travail était de présenter un cas très rare d’une association de deux tumeurs 
du système nerveux central, afin d'améliorer notre compréhension de cette maladie. 

 

2. OBSERVATION 

Nous présentons le cas d’une patiente âgée de 30ans aux antécédents personnels d’une neurofibromatose 1 et aux antécédents 
familiaux d’un cancer de la prostate, du rein et d’un cancer digestif. Le début de l’évolution remontait à une semaine marquée par 
l’apparition des troubles sensitivomoteurs et des convulsions. L’état général était évalué par l’indice de Karnofsky, qui était  de moins 
de 50 %. Une imagerie par résonance magnétique (IRM) cérébrale a objectivé un processus occipital droit de 36x29x18mm, entouré 
d’un œdème périlésionnel modéré, exerçant un discret effet de masse sur la corne ventriculaire occipitale droite sans signe 
d’engagement. Une biopsie d’exérèse a été pratiquée et est revenue en faveur d’un glioblastome IDH wild type. Quelques semaines 
après la chirurgie, une masse de 6 cm est apparue au niveau du site opératoire. Une exérèse tumorale a été pratiquée un mois après 
la première intervention neurochirurgicale, dont l’anatomopathologie est revenue en faveur d’un sarcome de grade 3. 
L'immunohistochimie a objectivé un discret marquage de desmine et d'AML (actine musculaire lisse) et sans marquage pour MIB 1, 
GFAP, Olig2, Cytokeratin AE1/AE3, CD34, H Caldesmone, PS100, MDM2, Melan A, HMB45, Myogenic, Dog1, CKIT et MDM2. Une 
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ABSTRACT  

The association of glioblastoma and cerebral sarcoma constitutes an 
exceptionally rare and complex clinicopathological entity, first described by 
Stroebe in 1895. We present the case of a 30-year-old woman with a personal 
history of neurofibromatosis type 1 who was diagnosed with a mixed brain 
tumor. The diagnosis of glioblastoma associated with sarcoma was confirmed 
by histopathological and immunohistochemical examination. Therapeutic 
management consisted of two neurosurgical resections one month apart, 
followed by concomitant chemoradiotherapy and subsequently adjuvant 
chemotherapy. 
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nouvelle IRM cérébrale a été demandée, qui a objectivé une progression morphologique et dimensionnelle du processus temporo-
pariéto-occipital droit (90 x 65 x 74mm) exerçant un important effet de masse associé à une deuxième masse expansive solido-kystique 
mesurant 104x82x98mm en projection de la convexité fronto-pariétale supérieure droite avec une infiltration dure mérienne 
empruntant le trajet de la biopsie via le trou de trépanation (figure 1). Le bilan radiologique a été complété par un scanner thoraco-
abdomino-pelvien qui est revenu négatif. 

 

 

Figure 1. Imagerie par résonance magnétique cérébrale coupe axiale pré-radiothérapie en séquence 
T1 après injection de gadolinium. (A) une masse temporo-pariéto-occipital droit 90 x 65x 74 mm. (B) 
masse solido-kystique mesurant 104 x 82 x 98mm en projection de la convexité fronto-pariétale 
supérieure droite avec une infiltration dure mérienne. 

 

Cette patiente a été traitée par radiochimiothérapie concomitante à base de temozolomide. La technique arc thérapie volumétrique 
modulée (VMAT) (figure 2) a été pratiquée avec une dose totale de 40,05 gy, a raison de 2,67 gy/séance sur les deux volumes 
prévisionnels (PTV), PTV1 : le volume cible anatomoclinique tumoral (CTV) du processus temporo-pariéto-occipital droit + une marge, 
PTV2 : CTV de la masse du site opératoire + une marge). 

 

 

Figure 2. Représentation du plan de traitement VMAT. (A) Plan de traitement avec une ligne bleue 
représentant le PTV1 et une ligne verte représentant l’isodose environnante. (B) Plan de traitement avec une 
ligne bleue représentant le PTV2 et une ligne verte représentant l’isodose environnante. 
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Une évaluation faite un mois après la fin du traitement était en faveur d’une progression clinique et radiologique selon les critères 
RANO 2 (Response Assessment in Neuro‑Oncology). Une chimiothérapie adjuvante à base de temozolomide a été entamée chez cette 
patiente selon le schéma standard,5 jours par semaine, pour chaque cycle de 28 jours. Lors de la réévaluation suivant deux cycles de 
chimiothérapie, on a observé une amélioration subjective des déficits moteurs, sans aggravation objective à l’examen neurologique. 
Sur le plan radiologique, les critères RANO 2 indiquaient une stabilité tumorale, définie par l’absence de nouvelle lésion mesurable et 
sans une augmentation du volume tumoral. Malgré cette réponse transitoire, l’évolution ultérieure a été défavorable et la patiente 
est décédée quatre mois après la fin du traitement. 

 

3. DISCUSSION 

Feigin et al. ont présenté un total de 16 cas de ce type d’association, présentant une prolifération vasculaire marquée se mêlant à des 
zones de sarcome franc. Ils ont suggéré que ces changements représentaient un spectre complet de l'évolution de la malignité réelle 
de ces éléments plutôt qu'une simple réaction au glioblastome environnant [7]. La question de savoir si ces changements 
représentaient l'évolution d'un phénomène essentiellement irritatif ou s'ils résultent d'un agent inconnu responsable du gliome puis 
du sarcome reste entièrement spéculative [4, 9]. 

Le système nerveux central (SNC) peut répondre à tout processus destructeur, inflammatoire ou néoplasique par une prolifération 
vasculaire exubérante. Cependant, l'intensité la plus élevée de cette réaction vasculaire se produit le plus souvent dans et autour des 
tumeurs gliales primaires du système nerveux, en particulier le glioblastome multiforme. Cette réaction est si constante qu'elle est 
devenue l'une des caractéristiques reconnues du glioblastome multiforme [10-12]. L'origine exacte des cellules mésenchymateuses 
impliquées dans ces proliférations a fait l'objet de débats. Certains auteurs ont impliqué les cellules adventitielles dérivées des 
leptoméninges dans la prolifération vasculaire [10, 11].  

Au moins quatre catégories de sarcomes du SNC peuvent être reconnues : le sarcome provenant de cellules mésenchymateuses 
méningées ou périvasculaires ; la transformation sarcomateuse d'une tumeur préexistante du SNC telle que le méningiome ou le 
gliosarcome ; les sarcomes induits par les radiations ; le sarcome systémique métastatique au SNC[13]. Le profil immunohistochimique 
de notre cas évoque une différenciation de type myogène vu le marquage à la desmine et AML, sans permettre de la confirmer de 
manière définitive, et c’était une transformation d’une tumeur préexistante d’un glioblastome IDH wild type. 

L'incidence potentiellement accrue du sarcome du SNC chez les patients atteints de NF1 a déjà été documentée [14, 15]. Les patients 
atteints de la neurofibromatose de type 1 (NF1) présentent un risque plus élevé de développer des sarcomes des tissus mous et des 
tumeurs du SNC que la population générale. Les tumeurs du SNC chez les patients atteints de NF1 sont principalement représentées 
par le gliome bénin des voies optiques, le glioblastome et la tumeur maligne de la gaine nerveuse intracérébrale, cette dernière étant 
classée dans le groupe des sarcomes [16-18].Notre cas présentait la NF1 avec un diagnostic clinique par la présence des neurofibromes 
cutanés multiples et des taches café au lait. 

Notre étude présente certaines limites, notamment celle de rapporter un cas unique, ce qui limite la généralisation des conclusions. 
De plus, l’absence d’analyses moléculaires de façon complète et la courte durée du suivi n’ont pas permis d’explorer en profondeur 
les mécanismes biologiques sous-jacents à cette association tumorale rare. Ces limites soulignent la nécessité d'un bilan approfondi, 
incluant des tests moléculaires et des tests génétiques pour une classification nosologique plus précise et une prise en charge 
personnalisée. 

 

4. CONCLUSION 

Actuellement, il n'existe pas de traitement standard pour les sarcomes cérébraux. Les patients reçoivent généralement un traitement 
selon des schémas adaptés soit aux tumeurs cérébrales, soit aux sarcomes périphériques. Des recherches seront nécessaires pour 
comprendre cette association de sarcome du SNC et de glioblastome.  
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