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RESUME

Nous décrivons deux résections d’hémangio-
péricytome pulmonaire primitif et faisons Ila re-
vue de cas publiés de 1954 a 2002.

Le premier patient présente une volumineuse
masse pulmonaire apicale droite révélée par des
douleurs scapulaires. La lobectomie supérieure
droite apparemment compléte révéle le diagnos-
tic d’hémangiopéricytome malin. Des métastases
pelviennes et pulmonaires apparaissent aprés
2 ans, justifiant deux séries de chimiothérapie
sans réponse tumorale. Aprés néphrotoxicité
aigué et hémodialyse, le patient décéde en géné-
ralisation trois ans et demi aprés la thoracoto-
mie.

Le deuxiéme patient présente une masse exca-
vée du champ pulmonaire droit révélée par toux
séche et douleur thoracique. La cytologie par
ponction percutanée suggére une tumeur
mésenchymateuse. Trois mois aprés pneumecto-
mie élargie, la tumeur intrathoracique récidive et
elle régresse partiellement sous chimiothérapie.
Une métastase fémorale est irradiée ainsi que des
métastases cérébrales. Le patient décéde 22 mois
apreés la thoracotomie.

L’histologie et 'immunohistochimie des deux tu-
meurs classées dans la famille des tumeurs fi-
breuses solitaires confirment I’hémangio-
péricytome malin. Cette tumeur ubiquitaire est
rare au niveau du poumon. Elle peut étre bénigne
ou maligne. Le traitement de choix est la résec-
tion chirurgicale. La chimiothérapie et la radio-
thérapie peuvent améliorer le pronostic.
Comparée au cancer bronchique, la tumeur est
caractérisée par une évolution lente jusqu’a une
masse volumineuse, des symptémes tardifs, peu
de dissémination ganglionnaire, peu de métasta-
ses cérébrales, des métastases cutanées et
rétropéritonéales fréquentes mais tardives justi-
fiant une surveillance de 10 a 20 ans.
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ABSTRACT

We describe two new resected cases of primary
pulmonary hemangiopericytoma and the review
of cases published in the period 1954-2002.

The first patient has a large pulmonary mass of
the right apex revealed by scapular pain. The right
upper lobectomy with free margins reveals
hemangiopericytoma. Pelvic and pulmonary
metastases appear two years after surgery,
treated by two series of chemotherapy without
clinical response. After acute nephrotoxicity
controlled by hemodialysis, the patient dies with
distant metastases three years and an half after
thoracotomy.

The second patient develops dry cough and
thoracic pain with discovery of a cavitary mass in
the right pulmonary field. Fine needle aspiration
cytology suggests a mesenchymatous lesion.
Three months after extended pneumonectomy, the
intrathoracic tumour relapses and regresses
partially under chemotherapy. Femoral and brain
metastases are irradiated. The patient dies
22 months after thoracotomy.

Histology and immunohistochemistry of both
tumours closely related to solitary fibrous tumour
confirm malignant hemangiopericytoma.

Primary pulmonary hemangiopericytoma is rare
and may be benign or malignant. Radical
resection is the best treatment. Chemotherapy
and radiotherapy may improve the prognosis.
Compared with lung cancer, the tumour is a slow
growing mass, often voluminous, with delayed
symptoms, very few lymph node dissemination,
rare brain metastasis, more frequent cutaneous
or retroperitoneal dissemination, often after long-
term and requiring indeed a 10 to 20 years follow-

up.
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INTRODUCTION

Lhémangiopéricytome (HPC) a été décrit comme
une tumeur des tissus mous a composante vasculaire
développée a partir des péricytes capillaires de Zim-
mermann’ : elle représente 1 % des tumeurs vasculai-
res et 5 % des sarcomes des tissus mous?. Cette tu-
meur ubiquitaire prédomine au niveau de la peau, des
extrémités, du rétropéritoine et de la région téte-coud®*.
La localisation pulmonaire primitive (HPCPP) est rare :
34 cas décrits en 1979 par Shin et Ho® et environ
100 cas cités en 1997 par Kiefer et coll.2.

La résection récente d’'un HPC pulmonaire primi-
tif (HPCPP) nous a fait revoir les dossiers des opéra-
tions réalisées dans notre institution de 1992 a 2002 et
la littérature de la période 1954-2002.

LHPCPP est souvent diagnostiqué apres résec-
tion pour cancer bronchique probable. Nous avons re-
cherché les facteurs qui différencient 'THPCPP du can-
cer bronchique qui est beaucoup plus fréquent.

Les progres des études ultrastructurelles et
immunohistochimiques permettent de préciser les ca-
ractéristiques de I'HPC qui appartient a la famille des
tumeurs fibreuses solitaires.

CAS CLINIQUE N° 1

Le patient de 64 ans, a consulté son médecin
traitant en 1999 pour une douleur scapulaire droite ir-
radiant vers les 1 et 2°™ espaces intercostaux. La
radiographie de thorax a révélé une masse pulmonaire
du lobe supérieur droit (8 cm de diametre) (Figure 1).
Aucune radiographie antérieure n’est disponible.

Le patient a séjourné en Afrique. Il a présenté
une malaria, une bilharziose, une hépatite virale, une
salmonellose, etc. Il n’a jamais fumé.

Lexamen physique révele une auscultation
cardiopulmonaire normale et 'absence d’adénopathie,
de signe de Claude Bernard-Horner et de troubles
neurologiques du membre supérieur droit.

La biologie est inflammatoire (VS : 63 mm/h,
CRP : 9,3 mg/mL), avec un CEA inférieur a 1 ng/mL.

La fonction pulmonaire est normale. Le CT-scan
thoracique confirme une tumeur de 8 cm avec un rac-
cord pleural élargi sans lyse osseuse (Figure 2). Il n’y
a aucune adénopathie médiastinale suspecte.

La fibroscopie est normale. La médiastinoscopie
pratiquée sous anesthésie générale est complétée par
une exploration préscalénique droite et tous les gan-
glions lymphatiques prélevés sont bénins. En fin d’ex-
ploration préscalénique, une ponction a laiguille fine
de la masse tumorale, réalisée au niveau de I'apex
pulmonaire droit, montre un matériel cytologique peu
cellularisé sans aucune évidence cytologique de mali-
gnité et sans argument pour un hémangiopéricytome.
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Figure 1 : Radiographie de thorax préopératoire montrant la
volumineuse masse tumorale supérieure droite (cas clinique
n° 1).

Figure 2 : Scanner thoracique préopératoire ne permettant
pas d’exclure un envahissement pariétal (cas clinique n° 1).

Le bilan d’extension a distance est normal (scin-
tigraphie osseuse, RMN cérébrale, scanner abdominal).
Aucune réaction ostéoblastique costale de voisinage
n’est décrite a la scintigraphie osseuse. Une tomogra-
phie a émission de positons (TEP) n’a pas été réalisée.

Une thoracotomie postéro-latérale droite a per-
mis de réséquer en bloc le lobe pulmonaire supérieur
droit avec la tumeur et I'arc postérieur de la 4™ coéte
droite. Un HPC est suspecté a I'examen extemporané
et les marges de résection sont saines.

Lexamen macroscopique de la piece opératoire
montre une tumeur encapsulée richement vascularisée
de 9 cm de grand axe (Figure 3a).

La microscopie décrit des cellules tumorales de
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Figure 3 : Hémangiopéricytome pulmonaire primitif (cas cli-

nique n° 1).

a. Aspect macroscopique de la piece de résection. Tumeur
bien délimitée mesurant 9 x 7 x 7 cm, de coloration gri-
satre parsemée de quelques foyers hémorragiques.

b. Aspect microscopique. Tumeur richement vascularisée
constituée de cellules dont les noyaux cellulaires sont
ronds ou ovalaires (hématoxylin-éosine, 400 x). Présence
de nombreuses mitoses.

c. Aspect microscopique (400 x). Imprégnation argentique
de la réticuline.

taille moyenne, ovalaires ou fusiformes sans atypies
nucléocytoplasmiques. Il y a de nombreuses mitoses
(plus de 10 mitoses par 10 champs a fort grossisse-
ment) (Figure 3b). Limprégnation argentique de la
réticuline révele un réseau dense de fibres qui renfor-
cent la membrane basale (Figure 3c). Il n’y a pas d’in-
vasion de voisinage ni emboles vasculaires ou lympha-
tiques. La résection est considérée comme compléte.

En immunohistochimie, seuls sont exprimés la
vimentine et le CD34 (marqueur vasculaire). Tous les
autres marqueurs testés s’averent négatifs : marqueurs
épithéliaux (EMA, AE1, AE3, CEA), lymphoide (CLA),
neuroendocriniens (synaptophysine, chromogranine,
Leu 7), schwannien (protéine S100), musculaire
(myosine) ou vasculaire (facteur VIII).

Lévolution postopératoire a été favorable hormis
un épisode d’hypoxie et de fibrillation auriculaire. Le
patient est rentré a domicile le 9®™ jour postopératoire
avec une ré-expansion pulmonaire compléte et sans
complication cicatricielle ni infectieuse. Aucun traitement
adjuvant n’a été proposé vu la résection complete de la
tumeur. Aprés 23 mois, un engourdissement de la
cuisse droite avec douleurs lombaires droites a fait
découvrir une masse pelvienne droite (8 cm) dont la
biopsie confirme la nature métastatique. La radiogra-
phie de thorax révele simultanément des métastases
pulmonaires multifocales bilatérales. Une mono-chimio-
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thérapie par adriamycine est administrée (75 mg/m?2,
J1, g21j) : une réduction temporaire des douleurs est
enregistrée mais aucune modification des masses tu-
morales mesurables n’est observée aprés 6 cures.

Au 29°™ mois post-thoracotomie, une deuxiéme
ligne de mono-chimiothérapie par ifosphamide a haute
dose (3 g/m?j, J1-J3, g21j) a été administrée sans ré-
ponse apres 2 cures et interrompue aprés 3 mois pour
néphrotoxicité aigué a l'ifosphamide, traitée par hémo-
dialyse. Les masses pulmonaires ont progressé lente-
ment avec quelques hémoptysies et dégradation de
I'état général. Le patient est décédé trois ans et demi
aprés la thoracotomie. Une autopsie n’a pas été prati-
quée.

CAS CLINIQUE N° 2

Pendant la période 1992-2002, un seul autre cas
d’hémangiopéricytome pulmonaire primitif a été traité a
I'Hopital Erasme.

Ce patient de 33 ans, fumeur de pipe épisodique,
présente en 1995 une toux séche suivie d’une violente
douleur thoracique droite. La radiographie de thorax
montre une volumineuse masse excavée occupant les
2/3 inférieurs et antérieurs de I’hémithorax droit avec
une forte réaction pleurale. La tomographie
computérisée confirme une masse nécrotique
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multilobée de 15 x 20 cm sans adénopathie
médiastinale. Linvasion de la veine cave supérieure et
de l'artere pulmonaire droite sont suspectées mais
exclues par angiographie. La fibroscopie révele une
compression bronchique extrinseque avec cytologie
bénigne. La ponction percutanée fournit une cytologie
compatible avec une tumeur mésenchymateuse de
basse malignité. Le patient n’a aucun antécédent mé-
dical particulier. La scintigraphie pulmonaire de perfu-
sion confirme un résidu droit fonctionnel évalué a 15 %.
Léchographie abdominale et la scintigraphie osseuse
ne montrent pas de métastases.

La thoracotomie postéro-latérale pratiquée per-
met de réaliser une pneumectomie droite élargie avec
résection de la plévre pariétale et d’'un fragment de
péricarde et curage médiastinal. Bonne évolution post-
opératoire immédiate.

La tumeur multilobée de 18 cm est compatible
avec un hémangiopéricytome malin sans dissémination
ganglionnaire mais avec présence de micro-emboles
vasculaires péritumoraux. Les marges de résection sont
saines. En immunohistochimie, la vimentine est forte-
ment exprimée. Lexpression de I'actine, de la protéine
S100 et du facteur VIII est variable.

Aucun traitement adjuvant n’est proposé.
Trois mois apres la pneumectomie apparaissent plu-
sieurs récidives tumorales intrathoraciques droites et
péricardiques. Six cures de chimiothérapie avec
adriamycine et ifosphamide sont administrées avec ré-
ponse partielle. Une métastase de la diaphyse fémo-
rale gauche est irradiée simultanément. Quinze mois
apres la thoracotomie, une hémiplégie gauche fait dé-
couvrir trois métastases cérébrales (avec hydrocépha-
lie) traitées par radiothérapie (31 Grays/10 séances/
11 jours).

Le patient est décédé en généralisation 22 mois
aprés la thoracotomie.

DISCUSSION

La description initiale de I’hémangiopéricytome
(HPC) est attribuée a la publication en 1942 par Stout
et Murray' de I'analyse histologique de 9 cas de nodu-
les sous-cutanés douloureux avec structure vasculaire
suggérant I'origine de la tumeur au niveau des péricytes
capillaires. Cette hypothése est confirmée par Stout qui
étudie 25 nouveaux cas en 1949°% et analyse rétrospec-
tivement 220 cas en 19567.

Le premier cas d’hémangiopéricytome pulmonaire
primitif (HPCPP) a été publié en 1954 par Mc Cormack
et Gallivan® parmi 14 hémangiopéricytomes collectés a
la Cleveland Clinic de 1935 a 1954. Nous avons re-
trouvé dans la littérature 144 cas d’'HPCPP bien docu-
mentés dont 3 cas publiés en Belgique®™.

La localisation thoracique de 'HPC se retrouve
dans 5 a 15 % des cas*'"'3. LHPCPP est tres rare :
1 % des HPC* LHPC s’observe préférentiellement a
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lage adulte entre la 4°™ et la 5°™ décade et chez
I'enfant plus fréquemment entre la 1% et la 9°™ année
ou congénitalement dés la naissance'. La distribution
selon le sexe est équivalente et la répartition gauche/
droite est aléatoire.

40 % des HPCPP sont asymptomatiques et dé-
couverts sur des radiographies de thorax de routine.
Les signes cliniques sont souvent en relation avec la
taille de la tumeur lorsqu’elle induit une compression
vasculaire et/ou nerveuse et une invasion
parenchymateuse pulmonaire. La symptomatologie est
dominée par une douleur diffuse, la dyspnée, la toux,
des hémoptysies et parfois un syndrome de compres-
sion de la veine cave supérieure comme pour les can-
cers bronchiques' ™. La fievre et I'altération de I'état
général sont peu fréquentes. Quelques syndromes
paranéoplasiques tels que I'’hypertension artérielle, I'hy-
poglycémie et I'ostéo-arthropathie ont été décrits en
association avec 'HPC non pulmonaire'. Si 40 % des
tumeurs sont asymptomatiques, nos deux nouveaux cas
avec tumeur volumineuse ont été révélés par des dou-
leurs thoraciques homolatérales localisées.

Un tiers des patients sont porteurs d’une tumeur
de moins de 5 cm de diametre dont la majorité est
asymptomatique et bénigne. La plupart des HPCPP sont
initialement considérés cliniquement comme des can-
cers bronchiques, cependant il n’y a pas d’association
avec le tabagisme et l'incidence est seulement de
1 HPCPP pour 1.000 cancers bronchiques’@.

Laspect radiologique conventionnel et
tomodensitométrique de 'HPCPP n’est pas spécifique
mais le suivi de I'imagerie permet d’apprécier la crois-
sance relativement lente de la tumeur ; I'imagerie per-
met d’exclure l'origine pariétale ou médiastinale et de
confirmer la nature intraparenchymateuse pulmonaire
de la masse tumorale. La résonance magnétique con-
firme en général le caractere invasif de la tumeur, sou-
vent entourée d’une capsule ou pseudocapsule. Des
zones centrales nécrotiques ou hémorragiques sont
fréquentes. Les adénopathies loco-régionales sont ra-
res. La scintigraphie osseuse est souvent utilisée pour
exclure des lésions a distance. Si la tumeur est peu
hémorragique, la tomographie a émission de positons
(TEP) pourrait aider précocement au diagnostic et a
I'évaluation de I'extension tumorale ou de sa récidive.
Nous n’avons pas trouvé dans la littérature la descrip-
tion de l'usage de la TEP dans I’évaluation de
’lhémangiopéricytome pulmonaire.

La fibroscopie bronchique est en général normale
ou révele une compression extrinséque ; en présence
d’hémoptysies, des bourgeons endobronchiques ont été
visualisés et biopsiés (aspect nécrotico-hémorragique,
parfois cytologie maligne peu différenciée)’®2° comme
chez notre 2°™ patient.

En ce qui concerne une éventuelle embolisation
artérielle préopératoire de 'HPCPP, elle serait techni-

quement difficile a réaliser au niveau pulmonaire (arte-
res bronchiques, artéres intercostales, artéres pulmo-
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naires).

La ponction percutanée de la tumeur peut con-
duire a une cytologie maligne mal définie en absence
de diagnostic histologique?'. Seule la biopsie tissulaire
en dehors des zones nécrotiques ou hémorragiques
peut suggérer une tumeur mésenchymateuse avec com-
posante vasculaire.

Dans la quasi totalité des cas publiés, le dia-
gnostic a été établi apres thoracotomie et résection, sur
base de I'analyse histologique de la piece opératoire.
Les diagnostics différentiels cliniques a envisager outre
le cancer bronchique, sont les tumeurs pleurales (es-
sentiellement la tumeur fibreuse solitaire), les sarco-
mes de la paroi thoracique et les tumeurs médiastinales
(notamment le thymome).

LHPCPP métastasie par voie sanguine et lym-
phatique. La dissémination ganglionnaire lymphatique
dans les voies de drainage médiastinales est peu fré-
quente : 7 patients seulement sur 116 bien documentés
(6 %).

10 a 20 % de patients présentent des métasta-
ses a distance au moment du diagnostic. Sur 144 cas
revus dans la littérature, 11 patients présentaient des
métastases synchrones a distance (8 %) le plus sou-
vent au départ des tumeurs pulmonaires de grande taille
et infiltrantes. Les sites métastatiques les plus fréquents
sont le poumon, les viscéres intra-abdominaux, le
rétropéritoine, le tissu sous-cutané et le squelette. Les
épanchements pleuraux sont rares et exceptionnelle-
ment métastatiques. Aprés résection d’'un HPC, le taux
de métastases a distance varie de 15 a 64 % suivant
la prévalence des tumeurs a haute malignité3+7.12:2223,
La plupart des métastases apparaissent endéans les
2 ans?* mais peuvent se révéler tardivement apres
20 ans.

Toute la littérature confirme que la résection chi-
rurgicale radicale est le traitement de premier choix. Un
curage médiastinal systématique n’est justifié qu’en
présence d’adénopathie hilaire ou médiastinale
métastatique a 'examen extemporané. Lanalyse extem-
poranée des marges de résection est recommandée
comme dans les cancers bronchiques.

Malgré ces précautions, un tiers des patients
opérés d’HPC développent une récidive locale, comme
notre 2®m patient.

En cas de résection incompléete (résidus tumo-
raux macroscopiques ou microscopiques), une radio-
thérapie adjuvante est justifiée®?’. En présence des
Iésions invasives irrésécables, de métastases a distance
ou de récidives, une chimiothérapie a base
d’adriamycine ou d’ifosphamide doit étre tentée?32428:31,
complétée éventuellement par une radiothérapie ciblée
dont l'efficacité est variable. Peu de données sont rap-
portées pour I'HPCPP et il faut probablement tenir
compte des protocoles thérapeutiques sélectionnés
pour les sarcomes des tissus mous.
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Notre premiére tumeur paraissait favorable vu
’absence d’infiltration de voisinage, d’adénopathie
métastatique et de métastase a distance. Les récidives
pulmonaires et pelviennes sont apparues deux ans plus
tard. La deuxiéeme tumeur, trés invasive, a nécessité
une pneumectomie élargie (péricarde, diaphragme)
sans adénopathie métastatique : elle a récidivé locale-
ment en trois mois et s’est disséminée au fémur et au
cerveau. La chimiothérapie n’a induit aucune réponse
significative chez nos deux patients.

LHPCPP est pathologiquement identique a ’THPC
des membres et du rétropéritoine. C’est un sarcome
classé parmi les tumeurs fibroblastiques et apparenté a
la tumeur fibreuse solitaire. Macroscopiquement, la tu-
meur est grise, jaunatre ou brunatre, souvent hémorra-
gique ou nécrotique, bien limitée par une
pseudocapsule. Les criteres morphologiques de I'HPC
ont été décrits par Enzinger et par Smith en 1976° et
Yousem et Hochholzer en 1986%. En microscopie opti-
que, la caractéristique principale de cette tumeur est la
présence de nombreux vaisseaux branchés de facon
décrite classiquement en “ bois de cerf "%2. En micros-
copie électronique, on observe des cellules indifféren-
ciées fibroblastiques ; une différenciation péricytaire
telle que décrite initialement par Stout et Murray' et
compatible avec les descriptions ultérieures des carac-
téristiques des péricytes capillaires pulmonaires®, n’est
cependant mise en évidence que de fagon ponctuelle®.

En immunohistochimie, la vimentine est exprimée
comme dans la plupart des sarcomes des tissus mous®.
LHPC exprime les facteurs vasculaires CD34 et CD99
(mais ils sont également présents au sein des tumeurs
fibroblastiques). Le facteur VIII (endothélial) et le facteur
X1l (histiocytaire) sont souvent exprimés dans I'HPC.
Les marqueurs EMA et cytokératine révelent en général
un synoviosarcome. Parmi les sarcomes, il faudra donc
distinguer 'HPC de la tumeur fibreuse solitaire, du
synoviosarcome monophasique, et de I'histiocytome
malin. A noter que les analyses immunohistochimiques
sont rares et récentes, limitées depuis 1987 a 7 publica-
tions concernant 'HPCPP202435-3%  Nos deux tumeurs
expriment fortement la vimentine, le CD34 est exprimé
chez le 1° patient.

Malgré les apports récents de
'immunohistochimie, le diagnostic de 'HPC reste ma-
laisé. Le terme “ hémangiopéricytome ” a été largement
utilisé par le passé pour décrire une variété de tumeurs
présentant des vaisseaux branchés a parois fines. Initia-
lement, I'origine péricytaire capillaire a été proposée’ :
cette différenciation tumorale péricytaire n’a été confir-
mée en microscopie électronique qu’au sein du
myopéricytome et de 'HPC sinusonasal. Aucun marqueur
spécifique des péricytes n’a pu étre identifié : I'actine et
la desmine sont exprimées dans les péricytes normaux
mais exceptionnellement au sein des cellules tumorales
de 'HPC#42, Enzinger et Smith® ont fondé le diagnostic
sur I'aspect morphologique et la présence de réticuline.
Au Memorial Sloan Kettering Cancer Center, Espat et
coll. ont revu le matériel pathologique de 57 dossiers
de la période 1982-1998, classés initialement comme
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hémangiopéricytome*:. Apres analyse pathologique,
ultrastructurelle et immunohistochimique, les auteurs
confirment seulement 25 diagnostics sur 57. Aucun
HPCPP ne figure dans cette analyse rétrospective. Les
25 HPC “ conventionnels ” ont été sélectionnés sur base
de plusieurs facteurs : 1) présence de formations vas-
culaires branchées, 2) absence en microscopie électro-
nique de structure épithéliale, 3) présence de subs-
tance membranaire basale entre les cellules tumorales
en ultrastructure, 4) absence d’expression de 'EMA et
de la cytokératine, 5) expression de la vimentine, du
CD34 et du facteur Xlll. Une variante en général béni-
gne est décrite : 'HPC lipomateux'8:32:44.45,

Actuellement, si la reconnaissance de I'HPC
comme entité pathologique a été remise en doute*s, les
données recueillies restent en faveur de la classifica-
tion proposée par 'OMS en 2002% (Figure 4) : 'HPC
est une tumeur fibroblastique des tissus mous, appa-
rentée aux tumeurs fibreuses solitaires. LHPC doit étre
distingué des formes les plus malignes
(synoviosarcome, angiosarcome) et des formes les plus
bénignes (HPC lipomateux, tumeur fibreuse solitaire,
angiofiborome a cellules géantes le plus souvent de la
région orbitaire).

Les études génétiques ont permis d’identifier des
translocations chromosomiques au sein des
synoviosarcomes**’, approche cytogénétique pourrait
relancer les débats concernant la classification des
HPC. Les auteurs estiment que l'agressivité tumorale
est liée a la taille de la tumeur (> 5 cm), au degré
d’envahissement pleural ou bronchique, a la présence
des cellules géantes, d’un index mitotique élevé (plus
de 3 mitoses par 10 champs a fort grossissement) et
de nécrose. Aucun de ces criteres pris isolément n’a de
valeur prédictive*s.

Le pronostic de 'HPC ne peut étre défini sur un
spécimen cytologique?' et d’ailleurs reste difficile sur
base de l'histologie seule. Yousem et Hochholzer? con-
sidérent les HPCPP comme des tumeurs potentielle-
ment malignes. Une classification TNM clinique et pa-
thologique pourrait étre utilisée comme pour le cancer

Ha - fT_gmeur Angiofibrome
emanglo- Ibreuse a cellules
péricytome solitaire géantes
Hémangiopéricytome
lipomateux
Figure 4 Diagramme figurant la place de

I’hémangiopéricytome comme forme particuliere des tumeurs
fibreuses solitaires (adapté de Guillou et coll.??, avec autori-
sation).
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bronchique.

Réséqué complétement, 'HPC conventionnel
ainsi classé a une survie plus favorable que précédem-
ment décrite : 80 % de survie sans récidive a 5 ans*.
Chez nos deux patients, les facteurs de malignité
étaient la grande taille tumorale, I'index mitotique élevé,
de plus, le caractere invasif de la deuxieme tumeur.

Dans notre revue des HPCPP, la durée des sui-
vis n’est parfois que de quelques mois mais peut at-
teindre 15 ans. La durée moyenne de surveillance pour
54 patients survivants est de 4 ans apres résection (de
2 mois a 18 ans). Le délai moyen de survie pour
44 patients décédés est de 2 ans apres thoracotomie
(de 2 mois a 13 ans). Lévolution de 'HPC étant plus
lente que celle du cancer bronchique, une surveillance
prolongée est conseillée.

CONCLUSION

En routine clinique, THPCPP est initialement con-
fondu avec un cancer bronchique. Il n’y a aucun mar-
queur tumoral clinique spécifique de 'HPCPP. Le dia-
gnostic définitif est établi par le pathologiste sur la piéce
opératoire. Néanmoins, 'HPCPP peut étre suspecté
avant résection par certaines caractéristiques qui le
différencient du cancer bronchique : indépendance du
tabagisme, évolution lente, grande taille avec centre
hémorragique ou nécrotique, symptdmes tardifs, rareté
des lésions endobronchiques, peu d’adénopathies hi-
laires ou médiastinales, rares métastases cérébrales.
LHPC est apparenté a la famille des tumeurs fibreuses
solitaires et différentiable par immunohistochimie. La
résection chirurgicale radicale est le meilleur choix thé-
rapeutique. Les criteres de résécabilité sont similaires
a ceux du cancer bronchique. Un traitement adjuvant
par chimio et/ou radiothérapie peut étre envisagé. Une
classification TNM clinique et pathologique pourrait étre
utilisée comme pour le cancer bronchique ; elle ne fi-
gure actuellement dans aucun article. Comme le pro-
nostic a long terme est difficile a préciser, une sur-
veillance prolongée est conseillée.
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