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B Résumé

Les léiomyosarcomes utérins sont les sarcomes utérins les plus fréquents. Ils touchent surtout la
femme ménopausée. Le pronostic est médiocre avec une récidive métastatique dans plus de la
moitié des cas. L'objet de cette revue est d'effectuer des recommandations francaises communes
de prise en charge des |éiomyosarcomes utérins dans le cadre des réseaux Groupe Sarcome
Francais - Groupe d'Etude des Tumeurs Osseuse (GSF-GETO)/NETSARC+ et Tumeurs Malignes Rares
Gynécologiques (TMRG) afin d'unifier leur prise en charge thérapeutique. Le bilan initial comprend
une IRM avec séquence de diffusion et de perfusion en plus d'une échographie. Le diagnostic est
histologique avec une relecture en centre expert des sarcomes (Réseau de Référence en Patho-
logie des Sarcomes (RRePS)). L'hystérectomie totale avec salpingectomie bilatérale, en bloc c'est-
a-dire sans morcellement, est réalisée dés lors que la résection compléete est possible, quel que
soit le stade. Le curage ganglionnaire est indiqué uniquement en cas d'adénopathie macros-
copiquement visible. L'ovariectomie bilatérale est indiquée chez les femmes en péri-ménopause
ou ménopausées. La radiothérapie externe adjuvante n'est pas un traitement standard. Elle peut
étre indiquée de facon individualisée apres discussion en réunion de concertation pluridisciplinaire
en cas d'exérése incompléte. La chimiothérapie adjuvante n'est pas un traitement standard. Elle
peut représenter une option a partir des stades Ill et repose sur des protocoles a base de
doxorubucine. En cas de récidive locale, les options thérapeutiques reposent sur une reprise
chirurgicale, et/ou une radiothérapie en I'absence d'irradiation antérieure. Un traitement systé-
mique par chimiothérapie est le plus souvent indiqué. En cas de maladie métastatique, le
traitement chirurgical se discute systématiquement lorsque la maladie est résécable. En cas
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Introduction

de maladie oligo-métastatique, le traitement focal des métastases doit étre envisagé. En cas de
stade IV, apres diagnostic histologique confirmé par pathologiste de référence, une chimiothérapie
est indiquée, et repose sur des protocoles a base de doxorubicine en premiere ligne. La doxo-
rubicine, la dacarbazine, la trabectédine, la gemcitabine seule ou en association avec le docétaxel
ou le DTIC et le pazopanib sont des médicaments actifs qui peuvent étre utilisés en premiere ligne
et au-dela. En cas d'altération de I'état général trop importante, une prise en charge par soins de
support exclusifs est recommandée. Une radiothérapie palliative externe peut étre proposée
a visée symptomatique.

B Summary
Uterine leiomyosarcoma - French guidelines from the GSF/NETSARC and TMRG groups

Uterine leiomyosarcomas represent the most common uterine sarcomas. The prognosis is poor
with metastatic recurrence in more than half of the cases. The purpose of this review is to make
French recommendations for the management of uterine leiomyosarcomas within the frame-
work of the French Sarcoma Group - Bone Tumor Study Group (GSF-GETO)/NETSARC+ and
Malignant Rare Gynecological Tumors (TMRG) networks in order to optimize their therapeutic
management. The initial assessment includes a MRI with diffusion perfusion sequence. The
diagnosis is histological with a review in an expert center (Reference Network in Sarcoma
Pathology (RRePS)). Total hysterectomy with bilateral salpingectomy, en bloc without morcella-
tion, is performed when complete resection is possible, whatever the stage. There is no indication
of systematic lymph node dissection. Bilateral oophorectomy is indicated in peri-menopausal or
menopausal women. Adjuvant external radiotherapy is not a standard. Adjuvant chemotherapy
is not a standard. It can be an option and consists in doxorobucin based protocols. In the event of
local recurrence, the therapeutic options are based on revision surgery and/or radiotherapy.
Systemic treatment with chemotherapy is most often indicated. In case of metastatic disease,
surgical treatment remains indicated when resecable. In cases of oligo-metastatic disease, focal
treatment of metastases should be considered. In the case of stage 1V, chemotherapy is indicated,
and is based on first-line doxorubicin-based protocols. In the event of excessive deterioration in
general condition, management by exclusive supportive care is recommended. External palliative
radiotherapy can be proposed for symptomatic purposes.

La cause exacte du développement des Iéiomyosarcomes est
inconnue mais certains facteurs de risque ont été

Le léiomyosarcome utérin est une tumeur rare représentant 1 %
des cancers utérins et 25-35 % des tumeurs mésenchymateuses
malignes de I'utérus mais il est le type de sarcome utérin le plus
fréquent. Il se développe a partir du myomeétre. La localisation
utérine représente 35 a 40 % de I'ensemble des |éiomyosar-
comes. L'incidence augmente avec I'age. A 40 ans, les léiomyo-
sarcomes utérins représentent 0,2 % des tumeurs utérines pour
arriver a 1,7 % a 70 ans. lls correspondent a 0,1-1,3 % des
« supposés » léiomyomes opérés. Le pronostic est mauvais avec
une récidive, le plus souvent métastatique, dans 50 a 78 % des
cas selon les études. Selon le stade FIGO, I'estimation du taux de
survie a cinq ans varie de 76 % pour les stades FIGO |, 60 % pour
les stades Il, 45 % pour les stades Ill et seulement 29 % pour les
stades IV. La médiane de survie en cas de maladie métastatique
est de dix a douze mois dans les anciennes séries et la médiane
de survie sans progression est de cinq a huit mois [1-4].
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identifiés comme une irradiation pelvienne antérieure, le tamo-
xiféne, I'age et certains facteurs génétiques (rétinoblastome
congénital, syndrome de Li Fraumeni) [5-8].

Diagnostic clinicoradiologique

Cliniqguement, il n'existe pas de symptome spécifique lié aux
[éiomyosarcomes. Le plus souvent les patientes rapportent des
saignements ou des écoulements vaginaux anormaux, des
douleurs ou pesanteurs pelviennes. Il n'existe pas de marqueur
tumoral biologique.

En cas de suspicion diagnostique, une imagerie a visée diag-
nostique est indiquée et repose sur une IRM pelvienne. En effet,
I''RM semble avoir une meilleure sensibilité que le scanner et
que I'échographie pour la distinction entre un léiomyome et un
[éiomyosarcome. Dans tous les cas, une IRM pelvienne est
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recommandée des lors qu'une chirurgie partielle de I'utérus
pour un fibrome est envisagée. L'IRM pelvienne doit compren-
dre des séquences en pondération T2 dans les trois dimensions,
une séquence de diffusion (B0, B800 au minimum), et une
séquence de perfusion. Les coupes doivent analyser les aires
ganglionnaires jusqu'a la veine rénale gauche. L'imagerie est
suspecte d'un sarcome en cas de lésion en hypersignal T2. Les
séquences de diffusion et de perfusion doivent étre réalisées,
qui permettent d'éliminer les fibromes cedémateux, les fibro-
mes kystisés et d'évoquer les fibromes cellulaires [9,10].

Bilan d'extension

Plus de 50 % des léiomyosarcomes sont diagnostiqués a un
stade précoce.

L'IRM pelvienne doit étre réalisée pour |'évaluation locorégio-
nale avant tout geste et sera indiquée apres résection pour
évaluer la maladie résiduelle lorsque la chirurgie a été incom-
pléete d'emblée.

Un bilan d'extension par scanner thoraco-abdomino-pelvien est
recommandé.

Un TEP-scanner peut étre réalisé au besoin pour clarifier des
résultats d'imagerie ou en cas de préoccupation clinique pou-
vant faire suspecter des métastases.

Diagnostic anatomopathologique et
moléculaire

Le diagnostic est le plus souvent fait aposteriori sur la piece
opératoire, apres une myomectomie ou une hystérectomie pour
une lésion utérine présumée bénigne. La relecture par un
pathologiste « expert » des sarcomes du groupe RRePS (réseau
de référence en pathologie des sarcomes)/NETSARC+ est
indispensable.

La biopsie de I'endométre peut étre utile mais cet examen est
moins sensible que pour le diagnostic des carcinomes utérins.
La biopsie a l'aiguille d'une Iésion utérine se discute en cas de
doute sur I''lRM chez une femme jeune et peut étre réalisée en
cas de lésions métastatiques. Elle est faite par voie per cutanée
avec des aiguilles de 14G ou 16G [11,12]. L'histologie seule
n'étant le plus souvent pas contributive, une CGH est ajoutée. Le
risque théorique de la ponction est moindre que celui de faire
une chirurgie inadaptée chez une femme jeune : essaimage
péritonéal en cas de « myomectomie » d'un léiomyosarcome,
ou a l'inverse geste étendu finalement inapproprié. Un essai est
en cours (PHRC Biopsar PMID : 34588215) pour évaluer l'intérét
des biopsies préopératoires.

Il existe trois sous-types de léiomyosarcome avec des critéres
diagnostiques différents, surtout en fonction du seuil de mitoses
(tableau 1) : léiomyosarcome fusiforme, léiomyosarcome épi-
thélioide et le Iéiomyosarcome myxoide.
L'immunohistochimie (IHC) confirme la différenciation muscu-
laire lisse par la positivité des marqueurs tels que I'actine
musculaire lisse, la desmine, H caldesmone et la transgéline.
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TaBLEAU |
Caractéristiques histologiques des variants LMS
LMS fusiforme Au moins 2 des 3 critéres morphologiques
* Atypie
* Nécrose tumorale
* Mitoses: >4/mm? (>10 mitoses/10 champs, diamétre
de champs 0,55 mm?)

LMS 1 ou plus des critéres morphologiques :
épithélioide * Atypie
* Nécrose tumorale
* Mitoses : >1,6/mm? (>4 mitoses/10 champs,
diametre de champs 0,55 mm?)

LMS myxoide 1 ou plus des critéres morphologiques :
* Atypie
* Nécrose tumorale
* Mitoses : >0,4/mm? (>1 mitoses/10 champs,
diametre de champs 0,55 mm?)
* Bords infiltrant/bords irréguliers/mauvaise limitation

Leur expression est variable et notamment peut étre faible pour

les variants épithélioide et myxoide. Les marqueurs EMA et

kératines peuvent étre positifs surtout pour les |éiomyosarco-

mes épithélioides. Les marqueurs hormonaux RE et RP peuvent

étre exprimés par les léiomyosarcomes. L'expression aberrante

de la protéine p53, indicatif en cas de profil muté, est fréquem-

ment observée dans les Iéiomyosarcomes utérins mais doit étre

interprétée avec prudence car un sous-type du léiomyome (le

[éiomyome a noyaux bizarres) est souvent TP53 muté.

L'IHC ne permet pas de faire la différence diagnostique entre le

caractere bénin ou malin de la tumeur [13].

Les Iéiomyosarcomes utérins sont des sarcomes a génomiques

complexes sans évenement « driver » récurrent retrouvé. Les

principales altérations génomiques [14,15] sont :

 TP53 : inactivation bi-allélique dans 94 %, mutation dans
49 % ;

* RB1 :inactivation bi-allélique dans 92 %, mutation dans 27 % ;

« ATRX : mutation dans 24 % ;

* MED12 : mutation dans 20 % ;

* BRAC2 : mutation dans 3 %.

Il existe des mécanismes alternatifs comme la co-délétion

homozygote 1p-19q (CDKN2C-CIC). La signature pronostique

CINSARC permet de différencier un groupe a bas risque (C1)

et un groupe a haut risque (C2) de rechute et d'évolution

agressive [16-19].

Le screening pour la recherche du syndrome de Lynch n'est pas

fait habituellement en cas de tumeur mésenchymateuse

maligne.

Le « grading » de la FNCLCC ne s'applique théoriquement pas aux

[éiomyosarcomes viscéraux, et en particulier utérins car les

[éiomyosarcomes diagnostiqués avec les critéres de |'OMS

2020 sont par définition de haut grade. Les Iéiomyosarcomes
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« de bas grade » existent mais ne sont pas reconnus en tant que
tels et rentrent dans la catégorie de STUMP (tumeur musculaire
lisse utérine avec potentiel de malignité incertain). Cependant,
afin d'aider le clinicien dans ces interprétations, les pathologis-
tes peuvent mentionner le degré de différentiation et I'index
mitotique.

Facteurs pronostiques

Les léiomyosarcomes sont classés selon la classification FIGO
2015 (tableau II). Le stade représente le facteur pronostique le
plus important.

Les autres facteurs pronostiques sont I'index mitotique, le mor-
cellement tumoral ou la « myomectomie » qui expose a un
risque d'essaimage et de dissémination péritonéale et aug-
mente le risque de rechute et le taux de mortalité. La chirurgie
inadaptée est ainsi le principal facteur pronostique pouvant étre
modifié par le changement de pratique. Les femmes prémé-
nopausées ont un meilleur taux de survie [19,20].

Traitement initial

Une fois le diagnostic obtenu apres relecture en centre expert, le
traitement proposé doit étre validé en réunion de concertation
pluridisciplinaire dédiée aux sarcomes, avec enregistrement
dans le réseau NETSARC.

Les algorithmes de prise en charge thérapeutique selon les
stades sont résumés dans les figures 1, 2.

TasLeau
Classification FIGO 2015 des Iéiomyosarcomes utérins

Stade FIGO Définition
1 Tumeur limitée a l'utérus
1A Moins de 5 cm
1B Plus de 5cm
1] Extension au-dela de I'utérus, dans le pelvis
1IA Infiltration des annexes
1B Infiltration des autres organes pelviens
1]l Tumeur envahissant I'abdomen
A un site
s Plus d'un site
i Envahissement des ganglions pelviens et/ou lombo
aortiques
v Tumeur envahissant les organes avoisinant ou métastases
a distance
IVA Tumeur envahissant la vessie et/ou le rectum
\Y:] Métastases a distance (y compris les ganglions extra-

abdominaux)
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Prise en charge des lIéiomyosarcomes utérins
localisés

La chirurgie est le traitement essentiel. Le geste comprend une
hystérectomie totale avec annexectomie bilatérale chez la
femme ménopausée et en périménopause.

Chez des patientes pré-ménopausées sélectionnées atteintes
d'un léiomyosarcome utérin de faible stade qui souhaitent
garder une fonction hormonale, une hystérectomie totale avec
salpingectomie bilatérale est réalisée.

La voie d'abord élective est la laparotomie médiane et la tumeur
doit étre enlevée en bloc avec |'utérus. Pour les Iésions de moins
de huit centimétres, une prise en charge par laparoscopie peut
se discuter sous couvert des précautions recommandées telles
que l'absence d'effraction de la tumeur et une extraction
protégée.

Le morcellement tumoral, la myomectomie ou I'effraction doi-
vent étre évités, car elles sont corrélées a une augmentation du
risque de rechute locale sur la tranche de section vaginale, dans
la cavité pelvienne ou au niveau péritonéal sous la forme d'une
sarcomatose, du risque de rechute a distance et a une diminu-
tion de la survie globale [20-23].

Le curage ganglionnaire est indiqué uniquement en cas d'adé-
nopathies vues sur le bilan radiologique ou lors de I'exploration
chirurgicale [24,25].

Prise en charge des léiomyosarcomes utérins stade

FIGO I-1I diagnostiqués fortuitement (figure 1)

La prise en charge des léiomyosarcomes diagnostiqués fortui-

tement aprés hystérectomie/myomectomie dépend de la qua-

lité de I'exérése chirurgicale initiale.

En cas de résection compléte, une surveillance seule est recom-

mandée pour les stades FIGO | et Il. Un avis en réunion de

concertation pluridisciplinaire de recours est possible dans cer-
tains cas.

En cas de résection incomplete ou de myomectomie, une ré-

exploration chirurgicale ou reprise chirurgicale est indiquée

aprés actualisation de l'imagerie.

* En cas de maladie limitée a I'utérus, sur le col utérin résiduel ou
sur le moignon vaginal restant : le traitement chirurgical repose
sur une hystérectomie totale avec résection du col ou du vagin
restant, plus ou moins associé a une ovariectomie bilatérale.

* En cas de maladie extra-utérine résécable : le traitement
chirurgical repose sur une hystérectomie avec résection chi-
rurgicale complete des lésions extra-utérines, associées a une
ovariectomie bilatérale.

En cas de patiente inopérable ou tumeur non complétement

résécable, la prise en charge sera discutée en réunion de

concertation pluridisciplinaire.

En cas de résection compléte secondaire, la surveillance seule

reste le traitement standard pour les stades FIGO | et Il [26].

La radiothérapie adjuvante postopératoire n'est pas recomman-

dée pour les léiomyosarcomes utérins de stade FIGO | et Il
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Diagnostiqués (fortuitement) aprés Hysterectomie/Myomectomie
Maladie de Stade I, Il présumée

]

oui %h.n‘"g.e\ non
compléte?
oui atie:lt opérable, non

umeur

Re-exploration chirurgicale/

résécable?

\A
A4

Reprise opératoire aprés imagerie
1

Maladie limitée a l'utérus,
Col utérin résiduel, ou
moignon vaginal restant

L 4
Y

Maladie extra utérine
connue ou suspectée

Résécable?

Hystérectomie totale, résection
du col ou vagin restant +
ovariectomie bilatérale

Hystérectomie,
résection chirurgicale compléte +
Ovariectomie bilatérale

Résection incomplete

I

I Sxsa X H
1 Résection compléte

A4

\'4

FIGO Stade |
Observation recommandée
Ou avis RCP de recours

FIGO Stade Il

Observation recommandée
Chimiothérapie controversée
Ou avis RCP de recours

Discussion en
RCP

FIGURE 1

Prise en charge des LMS utérins stades | et Il diagnostiqués fortuitement

completement réséqués. Le seul essai randomisé disponible est
négatif pour la survie sans progression, le contréle local et la
survie globale dans le sous-groupe des Iéiomyosarcomes uté-
rins. Une méta-analyse récente confirme que la radiothérapie
adjuvante ne diminue pas le risque de rechute en comparaison
a la chirurgie [27,28].

Une chimiothérapie adjuvante n'est pas recommandée. Elle
peut étre une option apres avis réunion de concertation pluri-
disciplinaire sarcomes, en cas d'effraction tumorale, sans niveau
de preuve clair. Elle repose sur des protocoles a base de doxo-
rubicine (seule préférentiellement ou associée a la dacarbazine
ou a l'ifosfamide) [29-31].

Prise en charge des léiomyosarcomes utérins stade

FIGO I-I suspectés en préopératoire (figure 2)

En cas de suspicion préopératoire d'un Iéiomyosarcome utérin

présumé de stade FIGO | ou II, une exploration chirurgicale est

indiquée.

* En cas de maladie limitée a |'utérus, une hystérectomie totale
plus ou moins annexectomie bilatérale est indiquée.

* En cas de maladie extra-utérine résécable, la chirurgie repose
sur une hystérectomie avec résection chirurgicale complete
plus ou moins annexectomie bilatérale.
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En cas de patiente non opérable ou de tumeur non complete-
ment résécable, la prise en charge est discutée en réunion de
concertation pluridisciplinaire sarcomes.

En cas de résection compleéte, la surveillance seule est recom-
mandée pour les stades | et Il [20-26].

Une chimiothérapie adjuvante n'est pas recommandée. Elle
peut étre une option apres avis réunion de concertation pluri-
disciplinaire sarcomes, en cas d'effraction tumorale, sans niveau
de preuve clair. Elle repose sur des protocoles a base de doxo-
rubicine (seule préférentiellement ou associée a la dacarbazine
ou a l'ifosfamide) [29-31].

La radiothérapie adjuvante n'est pas recommandée en post-
opératoire pour les léiomyosarcomes utérins compléetement
réséqués stade | et Il [27,28]. Elle expose a des complications
radiques sur l'intestin gréle.

Prise en charge des léiomyosarcomes stade FIGO III
et IV-A (figure 3)

Lorsque la tumeur envahit les tissus abdominaux, la vessie ou le
rectum ET en l'absence de métastase a distance, la prise en
charge repose sur une chirurgie compléte en cas de tumeur
résécable.

tome 110 > n°4 > avril 2023

Recommandations



Bull Cancer 2023; 110: 440-449

Suspicion pré-opératoire d’'un LMS utérin
Maladie de stade |, Il FIGO présumée

Patient opérable,
tumeur
résecable?

Exploration chirurgicale

V v
Maladie limitée Maladie extra utérine
a l'utérus connue ou suspectée

Hystérectomie,

résection chirurgicale compléte
+ annexectomie bilatérale

S Résection 2

Compléte
I

Hystérectomie totale

+ annexectomie bilatérale Résection incompléte

A4
Stade | FIGO Stade Il FIGO Discussion

Observation recommandée Ohsenv il _recommandee' en RCP sarcomes
" Chimiothérapie (controversée)
Avis RCP sarcomes :

L_Apres Avis RCP sarcomes |

FIGURE 2
Prise en charge des LMS utérins stade I et Il avec suspicion préopératoire

La Tumeur envabhit les tissus abdominaux, la vessie et/ou le rectum
Mais pas de métastases a distance

Patient non
opérable ?

odl Tumeur fofl
\l/ Résécable?
o Chimiothérapie
Chirurgie compléte + Radiothérapie externe

J

Chimiothérapie
+ Radiothérapie externe

En cas de LMS (ER//PR+) ( option : traitement de maintenance par hormonothérapie: ex. Inhibiteur d’aromatase)

FIGURE 3
Prise en charge des LMS utérins stades Il et IV-A
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Le curage ganglionnaire est indiqué uniquement en cas de
preuve d'atteinte ganglionnaire.

Une résection chirurgicale optimale peut permettre une survie
prolongée.

La chimiothérapie adjuvante n'est pas recommandée. Elle peut
étre une option proposée apres réunion de concertation pluri-
disciplinaire sarcome en cas d'effraction tumorale mais sans
niveau de preuve clair. Les protocoles reposent sur de la doxo-
rubicine préférentiellement ou sur des protocoles associant
doxorubicine-dacarbazine, doxorubicine-ifosfamide ou gemci-
tabine-docétaxel [32-34].

La radiothérapie externe adjuvante n'est pas recommandée. En
effet, le seul essai randomisé et dans les séries, la grande
majorité des patientes présentaient des |éiomyosarcomes de
stade | et II, et ne peut donc pas conclure sur les stades Ill et IVA
de facon claire.

Dans les [éiomyosarcomes de stade Ill, elle peut étre indiquée
de facon individualisée, apres discussion en réunion de concer-
tation pluridisciplinaire sarcome, en cas d'exérese macroscopi-
quement incomplete en I'absence de possibilité de reprise
chirurgicale ou chez des patientes a haut risque de récidive
locale (apres chirurgie morcelée, atteinte de la séreuse ou des
parametres) [35].

Pour les patientes avec une maladie résiduelle apres chirurgie,
une option thérapeutique de maintenance par hormonothéra-
pie (exemple inhibiteur d'aromatase) peut étre indiquée en cas

de |léiomyosarcome avec ER/PR positif, sans preuve du bénéfice
thérapeutique [36,37].

Surveillance

La surveillance des léiomyosarcomes utérins repose sur un exa-
men clinique qui doit étre répété tous les trois a quatre mois
pendant les trois premiéres années puis espacés tous les six
a douze mois ensuite.

Des imageries de surveillance sont recommandées avec la
réalisation d'un scanner thoraco-abdomino-pelvien tous les trois
3 quatre mois pendant les deux a trois premieres années puis
tous les six a douze mois pendant deux ans. Selon I'histologie, le
grade et le stade initial, une imagerie toutes les six a douze mois
peut étre considérée pendant encore cing ans.

Une alternative peut étre I'IRM abdomino-pelvien associée a un
scanner thoracique.

Un TEP-scanner peut étre indiqué au besoin en cas de doute
clinique pour des métastases.

Traitement a la rechute et en situation
métastatique

Le taux de récidive est élevé entre 50 et 80 %.

En cas de récidive locale pelvienne ou vaginale

La récidive locale pelvienne ou vaginale est suspectée en cas de
récidive tumorale dans le vagin ou le pelvis sur le scanner ou
I'IRM sans métastase a distance.

Récidive

V

Récidive locale isolée

v

Résécable?

Résection Radiothérapie externe
chirurgicale + Curiethérapie

+ Chimiothérapie

+ Radiothérapie + Chimiothérapie

v

Maladie disséminée

Chimiothérapie
+ Radiothérapie palliative
ou
Soins de support

En cas de LMS (ER//PR+) ( option : traitement de maintenance par hormonothérapie: ex. Inhibiteur d’aromatase)

FIGURE 4
Prise en charge des léiomyosarcomes utérins en récidive
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La premiére option thérapeutique lorsqu'elle est possible est
une résection chirurgicale. Une chimiothérapie ou une radio-
thérapie préopératoire sont aussi des options a considérer.

En cas de rechute non résécable ou de patiente inopérable, une
radiothérapie externe est indiquée, en I'absence d'irradiation
antérieure ou si une ré-irradiation est possible plus ou moins
associée a une curiethérapie.

Aprés une chirurgie ou une radiothérapie, un traitement systé-
mique par chimiothérapie doit étre considéré selon les mémes
modalités qu'en cas d'atteinte métastatique [38].

En cas de récidive isolée (figure 4)

Une résection chirurgicale si elle est possible est indiquée, plus
ou moins suivie d'une chimiothérapie.

En cas de non résecabilité, le traitement repose sur une chimio-
thérapie qui peut étre associée a une radiothérapie externe.

Prise en charge des lIéiomyosarcomes utérins
métastatiques (figure 5)

Le traitement repose sur la chimiothérapie. Elle est indiquée,
apres réunion de concertation pluridisciplinaire sarcome, et
repose en premiere ligne sur des protocoles a base de doxoru-
bicine seule ou en association par exemple a la trabectedine
(hors AMM mais essai de phase Ill) ou a la dacarbazine. L'asso-
ciation gemcitabine et docétaxel peut étre une option en cas de
contre-indication a la doxorubicine [39-41].

Si la maladie métastatique est contrélée, un traitement local de
la tumeur primitive peut se discuter en cas de résecabilité et si la
patiente est opérable. Le traitement repose sur une hystérec-
tomie avec résection chirurgicale compléte, plus ou moins
annexectomie bilatérale.

Une pelvectomie peut étre considérée en fonction de I'étendue
tumorale au rectum et/ou a la vessie [42].

En cas de métastase isolée ou maladie oligo-métastatique, le
traitement des métastases peut étre envisagé (traitement chi-
rurgical, radiofréquence, radiothérapie stéréotaxique) [43].

Le traitement médical en deuxieme ligne métastatique,
comprend les options thérapeutiques suivantes : gemcitabine
seule ou associée a la dacarbazine ou au docétaxel, la trabec-
tedine, le pazopanib, la dacarbazine seule, ou le temozolomide
[44-48).

En cas de maladie poly-métastatique ou disséminée, I'inclusion
dans un essai clinique doit étre privilégiée.

Une option de traitement de maintenance par hormonothérapie
(par exemple un inhibiteur d'aromatase) est possible en cas de
|éiomyosarcome utérin avec expression des récepteurs ER/PR
[33].

Une radiothérapie externe palliative peut étre proposée afin de
contréler certains symptomes comme des douleurs osseuses,
des symptomes thoraciques, gastro-intestinaux et pelviens ou
en cas de compression médullaire.

[ Preuve de métastases a distance ]

y

Chimiothérapie

oui

Hysterectomie
Résection chirurgicale compléte
+ métastasectomie(s)

+ annexectomie bilatérale

Patient opérable et
maladie résécable ?

non

Chimiothérapie
+ radiothérapie externe palliative

En cas de LMS (ER/PR+) : option = traitement de maintenance par hormonothérapie ( ex inhibiteur d’aromatase)

FIGURE 5
Prise en charges des LMS utérins métastatique
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En cas d'altération de I'état général trop importante, une prise
en charge par soins de support exclusifs est recommandée.
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